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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 l’honneur et les
nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.
Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
Considération politique et sociale, ne s’interposera entre mon devoir et
mon patient.
Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés 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 Geneve, 1948
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My. BASRI EL MUSTAPHA

Il est difficile de trouver les mots justes pour exprimer toute la gratitude et
Camour que je ressens pour toi. Tu as été bien plus quun guide dans ma vie. Tu

m’as offert un amour inconditionnel, des encouragements constants, et une
force inébranlable. Grdce d toi, jai appris d réver grand et d ne jamais
abandonner face aux difficultés.
C'est grdce d tes sacrifices, d ta patience et d ta foi en moi que je suis parvenu
Jjusqu’ici. Méme dans les moments ou le chemin semblait trop difficile, je savais
que tu étais (d, veillant sur moi, me rappelant que je pouvais y arriver.

Ton départ a laissé un vide immense, mais je sens ta présence d chaque instant
de cette aventure. Cette thése est le fruit de ton amour, de ton travail acharné,
et de tout ce que tu m’as inculqué. Elle te revient, car sans toi, rien de cela
n'aurait été possible.

Je te dédie ce travail avec une immense reconnaissance et tout mon amour
Ton souvenir vivra en moi d travers chaque étape de ma carrieéve, et je
continuerai de marcher dans la voie que tu m’as tracée, avec la méme force et
détermination que tu m’as transmises.

Merci, Papa, pour tout.

A ma trés chére meére :
Mme. ILHAM ELHARITH

Cette these est dédiée d toi, ma chére mére, qui as été le pilier de ma vie et de
ma réussite. Sans toi, ce chemin n'aurait jamais été possible. Ton amour
inconditionnel, ton soutien indéfectible et ta force incroyable m’'ont porté da
travers les moments les plus difficiles. Tu as su, avec tant de courage et de
générosité, sacrifier ton temps, tes projets, et bien des choses précieuses pour
me permettre d avancer.

Malgre (absence douloureuse de papa, tu as su porter seule ce poids avec une
force qui force ladmiration. Tu as assumé bien plus que ton vile de mere, en

étant d la fois mon repére, ma confidente et ma source de motivation. Tu n'as

jamais hésité d te battre pour que je puisse, un jour, me tenir ici et accomplir

ce réve. Ce parcours, je te le dois autant qu'a moi-méme.
C'est d toi que je dédie ce travail avec tout mon amour et ma gratitude infinie
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A ma petite sceur : DOUAA et d mes chers fréres : ISMAIL, MOHAMED
Yous savez tous et toutes mes chers, que Caffection et Lamour fraternel que je
vous porte sont sans [imite. En souvenir d une enfance dont nous avons
partageé les meilleurs et les plus agréables moments et pour toute la compliciteé
et Centente qui nous unissent, ce travail est un témoignage de mon
attachement, de mon amouyr et des liens de sang qui nous unissent. Puissions-
nous rester unis dans la tendresse et fidéles d Léducation que nous avons
recue. J'implore Allah qu’il vous apporte tout le bonheur et vous aide d
realiser tous vos veeux. Je vous aime éenormeément

A mon cher Ayoub Aamer :

Merci d’avoir été d mes cotés durant chaque étape de ce long parcours, Tu as
été mon soutien indéfectible Dans les moments de doute, lorsque mes forces
semblaient faiblir, tu as toujours été [d pour me relever, me redonner courage
et me rappeler pourquoi j'avais commencé ce chemin si exigeant. Tes
encouragements, ta patience infinie et ta présence rassurante ont été ma plus
grande force. Non seulement tu m'as donné ton temps et ton énergie, mais tu
as aussi partagé avec-moi ton cceur et ton dme, traversant avec moi les hauts
et les bas. Je n'oublierai jamais tout ce que tu as fait pour moi, souvent dans
lombre, avec une générosité et un dévouement sans faille.

Cette thése est autant la tienne que la mienne. Chaque mot, chaque page porte
en elle la trace de ton soutien, de ta foi en moi. Je t'en serai éternellement
reconnaissante.

Merci de m'avoir accompagnée avec tant d'amour, de compréhension et de
patience. Tu as rendu cette aventure moins solitaire, plus douce, et infiniment
plus belle.

A mes chers amis et collégues de (a Faculté de médecine et de pharmacie de
Marrakech
Nour el houda raguigue, Soukaina chjaa, abdessamad berkaoui, mokhtar
bekkah, aymen belhaj, rania bekkal, malak belkasmi, meryem belhaf, nada
belaayat, sara baribi
Les personnes avec qui jai tout partage pendant sept ans, merci d’étre ld dans
le meilleur comme dans le pire. Nous avons passé des moments qui ont rendu
nos études médicales moins pénibles, d travers tous nos fous rires, nos nuits
blanches et nos facéties. Vous étes la meilleure chose que jai pu trouver au
sein de cette faculté. Vous étes la preuve réelle que la famille ne se résume pas
au simple fait de partager le méme sang : vous étes des fréres et des sceurs
pour moi. Je vous dédie ce travail et je vous souhaite une vie pleine de santé et
de bonheur. Que notre fraternité reste éternelle. Vous étes les meilleurs.
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La maladie de Behcet (MB) est une affection inflammatoire multisystémique chronique,
d’étiologie indéterminée, évoluant par poussées, décrite pour la premiére fois en 1937 par le
dermatologue turc Hulusi Behcet. Elle se caractérise par une triade classique d'ulcérations
buccales récurrentes, d'ulcérations génitales et d'uvéite, mais peut également toucher de
nombreux autres organes, notamment les articulations, les vaisseaux sanguins, le systeme
nerveux central et le tractus gastro-intestinal.

Cette pathologie touche essentiellement I’homme (2 fois plus que la femme) entre 20 et
40 ans, et elle est fréquente en Extréme-Orient et dans le pourtour méditerranéen.

Le neuro-Behcet est I'une des formes les plus séveres de la maladie de Behcet, qui
touche environ 4 a 49 % des patients. Cette atteinte peut entrainer des conséquences allant de
troubles cognitifs légers a des paralysies, voire au décés. Le neuro-Behcet se manifeste par
une inflammation du systéeme nerveux central, avec deux formes principales : une atteinte
parenchymateuse (60-80 %) affectant le tronc cérébral, les noyaux gris centraux et la
substance blanche, et une forme non-parenchymateuse (6-45 %) associée a I'Angio-Behcet,
caractérisée par des occlusions artérielles, des anévrismes et des thromboses des sinus
veineux.

L'imagerie cérébrale, en particulier I''lRM, joue un role essentiel dans le diagnostic en
permettant de détecter les Ilésions inflammatoires et vasculaires caractéristiques de la
maladie. Elle est indispensable pour différencier les formes parenchymateuses et non-
parenchymateuses et pour surveiller I'évolution de la pathologie.

L'objectif de cette étude est de mettre en évidence l'apport de l'imagerie dans le
diagnostic des atteintes neurologiques liées a la maladie de Behcet. Ce travail s'appuie sur une
étude rétrospective menée sur une cohorte de 21 patients présentant un neuro-Behcet,
recensée au sein des services de médecine interne, de radiologie et de neurologie de I'Hopital
Militaire Avicenne de Marrakech. Cette étude couvre une période de 15 ans, allant de janvier

2009 a septembre 2024.
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. Type d’étude :

Il s’agit d‘une étude rétrospective, descriptive et analytique portant sur tous les cas de
Neuro-Behcet diagnostiqués et pris en charge sur une période de 15 ans, s’étendant entre
Janvier 2009 et Janvier 2024, au sein des services de neurologie, radiologie et médecine

interne de L’Ho6pital Militaire Avicenne de Marrakech

Il. Recrutement des patients :

1. Critéres d’inclusion :

Nous avons retenu :

Les patients répondant aux critéres de I'ISG, et/ou de I'ISG modifiés sur la MB (de
1990 et/ou 2013)

Les patients ayant une atteinte neurologique retenue sur les données de I’examen
Clinique et radiologique (IRM/TDM) ou anomalies du LCR, hospitalisés, traités et suivis
aux services de Médecine Interne, de Neurologie, et de radiologie de I’'Hopital Militaire

Avicenne de Marrakech.

Dossiers complets

2. CRITERES DEXCLUSION :

% Ont été exclus de notre étude, les patients qui ne remplissaient pas les criteres
Diagnostiques de L’ISG et de I'ISG modifiés.
< Dossiers en dehors de la période d’étude

< Patients dont les données anamnestiques et radiologiques étaient incomplétes.
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I1l. PROTOCOLES D’IMAGERIE UTILISEE :

1. Protocole de la TDM :

Les TDM de notre étude ont été réalisées a l'aide d'une machine Siemens a 64

barrettes et d'une machine GE a 16 barrettes.

Technique : Acquisition spiralée sans et avec injection de PDC

Figurel : Image d’unité de TDM de service de radiologie de I’H6pital Militaire Avicenne de
Marrakech

2. Protocole de I'IRM cérébrale :

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

champs magnétique 1,5 Tesla.
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Figure 2 : Image d’unité d’IRM de service de radiologie de I’HOpital Militaire Avicenne de
Marrakech

+  Protocole d’IRM :
- Séquence pondérée T1 axiale :
- Séquence pondérée FLAIR axiale
- Séquence pondérée T2 coronale
- Séquence pondérée Diffusion (DWI)
- Séquence Ciss
- Séquence pondérée T2*
- TOF (Time-of-Flight) : Imagerie des vaisseaux sans contraste
- Séquences 3D T1 Fat SAT avec injection de gadolinium :

- Spectroscopie par résonance magnétique (SRM) (optionnelle)

IV. RECUEIL DE DONNEES :

Recueil des données cliniques, biologiques, radiologiques et de la prise en charge a été
réalisé a partir des dossiers médicaux des services de médecine interne, de neurologie et les

registres des malades du service de radiologie de I’'Hopital Militaire Avicenne de Marrakech.
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Ces dossiers ont été exploités grace a une fiche d’exploitation (voir annexe),
comprenant les caractéristiques épidémiologiques du patient, les antécédents, les données
cliniques, paracliniques en particulier 'IRM qui est I'objectif de cette étude et la prise en
charge thérapeutique.

Le recueil des données radiologiques a été réalisé en se basant sur les rapports des

dossiers radiologiques, suivi d'une relecture des IRM par un expert senior en radiologie.
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I. Profil épidémiologique

1. La fréguence de |'atteinte neurologigue :

Le nombre de patients atteint de la maladie de Behcet au sein des services de médecine
interne et de neurologie dans la période d’étude était 94 cas : 73 cas sans atteinte
neurologique et 21 cas de neuro-Behcget.

Donc la fréquence du neuro-Behcet chez nos patients était : 22,34 %.

frequence du

neuro-Behcget;
22,34%

frequence du
Behget sans atteinte
neurologique ;
77,65%

Figure 3 : Répartition des cas baséesur la fréquence de I'atteinte neurologique
Tableau | : Répartition des patients en fonction de l'atteinte neurologique

Patients Nombre de cas Pourcentage
Avec atteinte neurologique 21 22,34%
Sans atteinte neurologique 73 77,65%
Total 94 100%
2. Sexe:

L'échantillon de population compte 21 malades, dont 19 sont de sexe masculin (ce qui

équivaut a 90,47 %) et 2 de sexe féminin (soit 9,52 %).
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B HOMME B FEMME.

Figure 4 : Répartition des patients selon le sexe.

3.Age:

Dans notre série :

B

» 14,28 % (3 cas) de la population étudiée avaient un age de moins de 20 ans lors de

I’admission.

B3

» 42,86 % (9 cas) de la population avaient un dge compris entre 20 ans et 40 ans.

X3

S

Et 42,86 % (9 cas) avaient plus de 40 ans.

< L’age moyen était de 35,71 ans.
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20-40ans 42,86%

0,00% 5,00% 10,00% 1500% 20,00% 2500% 30,00% 3500% 40,00% 4500% 50,00%

Figure 5 : Répartition des patients selon I’dge
4. Origine géographique :

75 % (16 cas) de la population provenait de milieux urbains, tandis que 25 % (5 cas)

étaient issus de milieux ruraux.

m origine urbaine

M origine rurale

Figure 6 : Répartition des patients selon I’origine géographique.




Intérét de I'imagerie cérébrale dans le diagnostic du neuro Behget a propos de21cas : Expérience d I’Hopital Militaire
Avicenne Marrakech

II.DONNEES CLINIQUES :

1. Antécédents pathologiques :

Les antécédents familiaux de la maladie de Behcet ont été identifiés chez 3 patients. Il

s'agit d'une relation pere-fille pour le premier et d'une relation frére-sceur pour le deuxieme et

2 freres pour le troisieme.

| patients avec ATCDs familiaux

M patients sans des ATCDs
familiaux

Figure 8 : pourcentage des formes familiales

2. Mode d’installation :

Le mode d’installation du neuro-Behcet était progressif chez 17 malades soit (81%) alors

que la forme aigue n’est retrouvée que chez 4 malades soit (19%).

12
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= progressif

M aigu

Figure 9 : répartition des patients selon le mode d’installation

3. Délai moyen du neuro-Behcet :

Dans notre série, les manifestations neurologiques ont inauguré la maladie de Behcet
chez 4 malades (19%).
Le délai moyen du neuro-Behcet était 6,18 ans avec des extrémes allant de 0 (inaugural)

a 29 ans.

4. Motifs d’hospitalisation :

Le motif d'hospitalisation le plus fréquent est représenté par les céphalées, les troubles
moteurs chez 13 patients (61,90 %), les troubles de la parole, les troubles visuels et les troubles
neuropsychiatriques retrouvés chez 8 patients (38,09 %), suivi par le syndrome d’HTIC chez 7
patients (33,33 %), ensuite les troubles de la marche et de I’équilibre chez 5 patients (23,80 %),
les troubles de la mémoire et les troubles sphinctériens chez 2 cas (9,52 %) et enfin les
convulsions chez 2 cas soit 9,52 %

Ces symptomes peuvent se manifester de maniere isolée ou étre présents
simultanément chez un méme patient. Un patient peut donc présenter plusieurs de ces signes

en méme temps, ou bien un seul symptome

13
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Tableau Il : Répartition des patients selon les motifs d’hospitalisation

Motifs d’hospitalisation Nombre des cas Pourcentage%
Céphalées 13 61,90%
Troubles moteurs 13 61,90%
Troubles de la parole 8 38,09%
Troubles visuels 8 38,09%
Troubles 8 38,09%
neuropsychiatriques
Syndrome d’HTIC 7 33,33%
Troubles de la marche et de 5 23,80%
I’équilibre
Troubles de la mémoire 2 9,52%
Troubles sphinctériens 2 9,52%
Convulsions 2 9,52%

B Céphalées

23,80% ® Troubles moteurs

® Troubles de la parole
Troubles visuels

® Troubles
neuropsychiatriques

B Syndrome d’HTIC

B Troubles de la marche et de

I'équilibre
B Troubles de la mémoire

Figure 10 : Répartition des patients selon les motifs d’hospitalisation
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5. Les signes cliniques :

5.1 Les manifestations neurologiqu#es

< Atteinte parenchymateuse :

La majorité des cas de neuro-Behcet présente une atteinte motrice centrale, avec un
syndrome pyramidal touchant 61,90 % des patients. Parmi ces derniers, 33,33 % avaient une
hémiparésie. L'atteinte du tronc cérébral a été observée chez 8 patients, soit 38,09 %, tandis
que des troubles pseudobulbaires et psychiatriques ont été notés respectivement chez 23,80 %
des patients. Le syndrome cérébelleux, le syndrome thalamique et les troubles sphinctériens
ont été présents chez 9,52 % des cas, tandis que le syndrome extrapyramidal n'a été observé
que dans un seul cas, soit 4,76 %.

Ces symptomes aussi peuvent se manifester de maniere isolée ou étre présents

simultanément chez un méme patient.

a. Atteinte motrice centrale :

Dans 13 cas sur 21 soit (61,90%), les patients présentaient un syndrome pyramidal avec
déficit moteur, notamment une faiblesse d'un co6té du corps (hémiparésie) chez 7 patients
(33,33%), une faiblesse des deux cotés des jambes (paraparésie) chez 4 patients (19,04%) et
une paralysie d'un c6té du corps (hémiplégie) chez 2 patients (9,52%).

b. b. Atteinte du tronc cérébral :

Chez 8 cas, ce qui représente 38,09 %, des atteintes des nerfs craniens ont été
observées, notamment le nerf optique (Il), le nerf oculomoteur commun (lll) et le nerf facial (VII)
chez 3 cas, soit 14,58 %. De plus, I'atteinte du nerf auditif a été constatée chez 2 cas, soit 9,72
%. Enfin, l'atteinte du nerf glossopharyngien (IX), du nerf hypoglosse (XIl) et du nerf abducens
(VI) a été observée chez 1 cas, soit 4,76 %. Ces atteintes sont souvent associées a une diplopie,
un déficit moteur et a des symptomes bulbaires tels que des difficultés de déglutition et de

parole.

c. Atteinte pseudobulbaire :
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Chez 5 patients, ce qui représente 23,80 % de I'échantillon, on observait des symptomes
incluant la dysarthrie, des troubles de la déglutition et des rires spasmodiques, souvent en

association avec des signes d'atteinte pyramidale.

d. Atteinte psychiatrigue :

Chez 5 patients, ce qui représente 23,80 %, on observait principalement des syndromes
dépressifs et d'anxiété chez 3 cas, soit 14,28 %, ainsi qu'un accés psychotique aigu chez 2 cas,

soit 9,52 %.

e. Atteinte cérébelleuse :

Chez 2 cas, soit 9,52 %, on a observé des troubles d’équilibre, des troubles de
coordination, et des tremblements d’attitude associés a un syndrome bulbaire.

f. Atteinte thalamique :

Dans 2 cas sur 21 soit (9,52%), les patients présentaient un syndrome thalamique avec
des douleurs thalamiques et une hémianopsie chez 1 cas soit (4,76 %), un déficit moteur.
Notamment une hémiparésie et une hémiataxie chez 2 cas, souvent en association avec un

syndrome pseudobulbaire et des troubles cognitifs.

g. Atteinte sphinctérienne :

Etait présente chez 2 cas soit 9,52 % sous forme d’incontinence urinaire, associée a

I’hémiparésie chez un seul cas.

h. Atteinte extrapyramidale :

Dans un seul cas, soit 4,96 %, des tremblements d'attitude étaient observés,
accompagnés systématiquement d'une hypertonie plastique associée aux syndromes bulbaires
et cérébelleux.

Tableau lll : Fréquence des différents syndromes neurologigues parmi les patients
présentant une atteinte parenchymateuse :

Syndrome Nombre de cas Pourcentage %
Syndrome pyramidal 13 61,90%
Atteinte du tronc cérébral 8 38,09%
Syndrome pseudo-bulbaire 5 23,80%
Atteinte psychiatrique 5 23,80%
Syndrome cérébelleux 2 9,52%
Syndrome thalamique 2 9,52%
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Atteinte sphinctérienne 2 9,52%

Syndrome extrapyramidal 1 4,96%

Tableau IV : Répartition des patients en fonction de I'atteinte des nerfs craniens

Les nerfs craniens Nombre de cas

Nerf optique (I1) 3

Nerf oculomoteur (Il

Nerf faciale (VII)

Nerf auditif (VIII)

Nerf abducens (VI)

Nerf glossopharyngien (IX)

—_| = =N W W

Nerf hypoglosse (XII)

< Atteinte extra-parenchymateuse ;

Dans notre série on a trouvé 12 cas presentants des TVC, soit 57,14 % et qui avaient
tous un syndrome d’HTIC avec des Céphalées en casque, des nausées et des vomissements, un
cdeme papillaire, des troubles visuels notamment une diplopie (due a une paralysie du nerf
abducens) et en fin des troubles de conscience. Et 2 cas d'ischémie artérielle, soit 9,52 %,

5.2 Manifestations extra-neurologiques :

Ces manifestations étaient présentes chez tous nos patients, y compris chez ceux pour
lesquels la découverte de I'atteinte neurologique a initié le diagnostic de la maladie de Behcet.

Elles se répartissent comme suit :

L'atteinte cutanéomuqueuse est la plus fréquente et se manifeste principalement par des
aphtes buccaux chez 20 patients soit 95,23 %, des aphtes génitaux chez 13 patients soit 61,90
%, des pseudo-folliculites chez 8 patients soit 38,09 %, sans oublier I’érytheme noueux qui était
décrit chez un seul cas soit 4,76 %.

Ensuite on a trouvé I'atteinte oculaire chez 8 patients soit 38,09 %, qui se traduit par, un
cedéme papillaire chez 3 cas soit 14,28 %, une uvéite antérieure chez 2 cas, soit 9,52 %, une
vascularite rétinienne chez 2 cas soit 9,52 % et une atrophie optique chez 1 seul cas soit 4,76

%.
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L’atteinte articulaire était présente chez 6 cas soit 28,57 %, suivie par ['atteinte
vasculaire chez 5 patients soit 23,81 %.

Enfin I’atteinte digestive qui était présente chez 2 cas sous forme d’ulcérations soit 9,52
% et I’atteinte cardiaque chez 1 cas soit 4,76 %.

Tableau V : Manifestations extra-neurologiques associées :

Manifestations extra Nombre de cas Pourcentage %
neurologiques
Aphtose buccale 20 95,23%
Aphtose génitale 13 61,90%
Pseudo-folliculites 8 38,09%
Erythéme noueux 1 4,76%
Manifestations oculaires 7 33,33%
Manifestations articulaires 6 28,57%
Manifestations vasculaires 5 23,81%
(TVP des MI)
Manifestations digestives 2 9,52%
Manifestations cardiaques 1 4,76%

100,00%
90,00%
80,00%
70,00% 61,90%

60,00% -

50,00%
38,09%
40,00% 33,33%
28,57%

30,00% 23,81%
20,00%
9,52%
10,00% 4,76%
0,00%

Aphtose buccale B Aphtose génitale

B Pseudo folliculites M Erytheme noueux
Manifestations oculaires Manifestations articulaires
Manifestation vasculaires Manifestations digestives
Manifestation cardiaques

Figure 11 : Répartition des patients selon les manifestations extra-neurologiques
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6. Sighes généraux :

Les signes généraux sont retrouvés chez 9 patients, soit 42,85 %. La fievre non chiffrée
est retrouvée chez 5 patients, 'amaigrissement et I’asthénie sont rapportés chez 2 patients ;

alors que 2 patients ont présenté une paleur cutanéo-muqueuse.

lll. Données para-cliniques :

1. Biologie :
1.1 NES:
Cet examen a été effectué pour tous les patients. Il a montré des résultats normaux

pour 16 d'entre eux, tandis que 5 cas ont présenté une hyperleucocytose avec une

augmentation des polynucléaires neutrophiles.
1.2 VS:
La VS était faite chez 12 malades : accélérée chez 6 malades et normales chez 6.
13 CRP:
La CRP était augmentée chez 9 malades et normales chez 12 cas.

14 EPP:

L’EPP est Faite chez un seul malade qui a objectivé une hypergammaglobulinémie.

2. Typage HLA-B51 :

Aucun de nos patients n'a bénéficié de ce test.

3. Test Pathergique :

10 patients de notre série ont bénéficié d’un test Pathergique qui est revenu positif chez

6 malades et négatif chez 4 malades.

4. Etude du LCR:

L'analyse du liquide céphalorachidien (LCR) a révélé des résultats normaux chez 11
patients, représentant 52,38 % des cas. En revanche, chez 9 patients (42,86 %), les résultats
étaient anormaux, indiquant une hyperleucocytose aseptique a prédominance lymphocytaire,

accompagnée d'une hyperprotéinorachie et d'une glycorachie normale.
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5. Examen ophtalmo :

Figure 12 : Résultats de I’étude du LCR

M | CR normal

H | CR anormal

L’examen ophtalmologique était pathologique chez 8 malades.

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

L’examen ophtalmique :

Nombre de cas

Fréquence %

Normal 13 61,90 %

Anormal (Edeme 3 14,28 %
papillaire

Uvéite antérieur 2 9,52 %

Vascularite 2 9,52 %
rétinienne

Atrophie optique 1 4,76 %

6. La Neuro-imagerie :

Dans notre étude, tous les patients ont réalisé un scanner cérébral et une IRM. Le

scanner a révélé des résultats pathologiques chez 13 patients (61,90 %), tandis que L'IRM a

détecté des anomalies chez 20 patients (95,23 %). Ces données soulignent I'importance de I'IRM

pour une évaluation plus précise des atteintes neurologiques.
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6.1 TDM cerébrale :

Un scanner cérébral a été réalisé chez 21 patients, avec des résultats normaux dans 8
cas (38.09 %) et des résultats pathologiques dans 13 cas (61,90 %).

Six cas (28,57 %) présentaient des hypodensités mal systématisées, suggérant des
thrombophlébites. Parmi ceux-ci, cinq cas (23,81 %) étaient situés au-dessus de la tente du
cervelet (cortico-sous-cortical, périventriculaire, noyaux gris centraux et capsule interne), et un
cas (4,76 %) se trouvait sous la tente (tronc cérébral). Dans le complément par IRM cérébrale a
confirmé la thrombophlébite.

Une hypodensité systématisée suggérant un AVC ischémique dans le territoire de l'artére
sylvienne superficielle gauche a été détectée dans un seul cas (4,76 %).

Une image d’hyperdensité du sinus sagittal supérieur suggérant la thrombose de ce
dernier a été observée dans deux cas (9,52 %).

Trois cas (14,29 %) montraient une atrophie cortico-sous-corticale au niveau
supratentoriel. Un cedeme cytotoxique sans effet de masse sur les Structures médianes a été
identifié également dans un seul cas (4,76 %). Et finalement une hyperdensité en faveur d’une
hémorragie cérébrale chez un seul cas (4,76 %).

Tableau VII : Aspect et localisation des Iésions a la TDM cérébral

Résultat de la TDM Siege Nombre de cas Pourcentage %

Mal Sus Cortico 1 4,76 %
systématisée |[tentoriel sous
d’origine corticale+
veineuse péri
ventriculaire

NGC : 1 4,76 %
(lenticulo
Hypodensité caudé,
thalamus)

isolés

NGC+capsu 2 9,52 %
le interne

Sous Tronc 1 4,76 %
tentoriel cérébral
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Cervelet 0 0%
Systématisée 1 4,76 %
Atrophie cortico sous corticale 3 14,29 %
Thrombose veineuse (sinus longitudinal supérieur) 2 9,52 %
(Edeme cérébrale 1 4,76 %
Hyperdensité 1 4,76 %

Figure 13 : TDM cérébrale : montre une hypodensité mal systématisée frontale gauche

évoquant un
AVC d’origine veineuse.
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Figure 14 : TDM cérébrale sans injection du produit de contraste iodé : montre une
hypodensité systématisée au niveau fronto insulaire gauche et la capsule externe évoquant un
AVC ischémique dans le territoire de I’artére Sylvienne superficielle gauche.

Figure 15 : TDM cérébrale aprés injection du produit de contraste iodé : montre un AVC
ischémique fronto insulaire gauche.
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Figure 16 : TDM cérébrale aprés injection de produit de contraste montrant signe de Delta vide
évoguant une thrombophlébite.

Figure 17 : TDM cérébrale sans injection de produit de contraste montrant une hypodensité
diencéphalo-mésencéphaligue gauche.
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Figure 18 : TDM cérébrale sans injection de produit de contraste montrant une hyperdensité
du SSS avec un effacement des sillons corticaux pariétal droit évoquant un cedéme cérébral.

6.2 IRM Cérébro-médullaire :

L'IRM cérébrale réalisée chez 21 patients a révélé des anomalies dans 20 cas, tandis que
les résultats étaient normaux chez 5 patients.

7

< Sur le plan d’atteinte parenchymateuse :

6.2-1  Les lésions

< Phase aigue

Des lésions de démyélinisation de la substance blanche, de taille et de forme variable
(arrondies, punctiformes et en plage Iésionnelle), ont été observées chez 9 patients, soit 42,86
%. Ces lésions apparaissent en hyposignal T1 et hyper signal T2 et T2 FLAIR.

Les lésions sont localisées en région sus-tentorielle (cortico-sous corticale,
périventriculaire, noyaux gris centraux, capsule interne, et corps calleux) chez 5 patients, soit
23,81 %.

Des lésions sous-tentorielles (mésencéphale, protubérance, bulbe rachidien, et cervelet)

ont été identifiées chez 4 patients, soit 19,05 %.
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Une prise de contraste nodulaire de siége périphérique a été observée chez 2 patients et
une prise de contraste annulaire en périventriculaire chez 1 patient (soit 9,52 % et 4,76 %
respectivement), sans cedeme péri-lésionnel ou effet de masse sur les structures médianes.

Un aspect pseudo-tumoral a été rapporté chez 1 patient, soit 4,76 %.

Une hyper intensitée en T2 et FLAIR du nerf optique a été rapporté chez 3 patients ce
qui reprente 14,28 %

< Phase chronique

L’IRM a également révélé une atrophie cérébrale chez 4 patients, soit 19,05 %. Parmi ces

cas, 3 présentent une atrophie cortico-sous corticale a I’étage sus-tentoriel et 1 une atrophie

du tronc cérébral.

6.2-2  Localisation :

Dans cette série de 21 cas, la localisation préférentielle des lésions se situe au niveau du
tronc cérébral, principalement dans la région ponto-mésencéphalique, observée chez 5 cas,
soit 23,81%. Elle est suivie par les localisations dans la substance blanche et la région cortico-
sous corticale chez 4 cas soit 19,05%. Les noyaux gris centraux (lenticulo-caudé et thalamus)
sont touchés chez 3 cas soit 14,29%, tandis que la capsule interne est atteinte dans 2 cas soit
9,52%. Enfin, le cervelet est impliqué dans un seul cas soit 4,76. Il est important de noter que
plusieurs localisations peuvent étre présentes simultanément chez un méme patient.

Tableau VIl : localisation des Iésions au niveau parenchymateux :

Les Iésions visibles Siege Nombre de cas Pourcentage %
al'lRM
Lésions de En sus Cortico-sous 1 4,76 %
démyélinisation de tentoriel corticale+péri
a SB, En Hypo signal ventriculaire
en T1, hyper signal Périventriculaire 1 4,76 %
en T2 et T2 FLAIR isolé
NGC (lenticulo 1 4,76 %
caudé et thalamus)
isolé
NGC+capsule 1 4,76 %
interne
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NGC+ capsule 1 4,76 %
interne+ corps
calleux
En sous Tronc cérébral 3 14,28 %
tentorie| Cervelet 1 4,76 %
Prise de Nodulaire 2 9,52 %
contraste Annulaire 1 4,76 %
Atrophie Cortico sous corticale 3 14,28 %
parenchymateuse : Tronc cérébral 1 4,76 %
Cervelet 0 0%
Aspect pseudo Thalamus droit 1 4,76 %
tumoral
Hyperintensiée en Nerf optique 3 14,28 %
T2 et FLAIR

< Sur le plan d’atteinte veineuse :

Dans notre étude portant sur 21 cas, nous avons identifié des Iésions évocatrices de la
thrombophlébite cérébrale dans 12 cas, soit 57,14 %. Parmi celles-ci, les thromboses ont
intéressé les structures suivantes, par ordre décroissant : le sinus longitudinal supérieur (SSS)
dans 5 cas (23,81%), la veine basilaire du rocher (VBR) dans 4 cas (19,05 %), le sinus sigmoide
dans 2 cas (9,52 %), dont un cas associé a une thrombose concomitante du sinus latéral droit,
et enfin le sinus transverse dans un seul cas (4,76 %). Les lésions thrombotiques apparaissent
comme des zones hyper intense (hyper signal spontané) sur les séquences T1 et T2 de I'IRM,
indiquant une anomalie spontanée sans contraste. Les images IRM T2* mettent en évidence
aussi ces zones en raison de leur grande sensibilité aux variations des tissus, l'injection de
gadolinium (GADO), permet de confirmer le diagnostic de thrombophlébite cérébrale

% Sur le plan d’atteinte artériel :

Deux cas d'ischémie artérielle, soit 9,52 %, ont été observés, impliquant une thrombose

de l'artere sylvienne superficielle gauche dans un cas et une thrombose d'une artere irriguant le

tronc cérébral dans l'autre.
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Tableau IX : Répartition des patients selon la localisation vasculaire

Lésion en IRM Siege Nombre de cas Pourcentage %
Thrombophlébite Sinus longitudinal 5 23,81%
cérébrale supérieur (SSS)
Veine basale de 4 19,05%
Resenthal (VBR)
Sinus sigmoide 2 9,52%
Sinus transverse 1 4.71%
Total 12 61,90%
AVC | Artére sylvienne 1 4,76%
superficielle gauche
Artére irriguant le 1 4,76%
tronc cérébral
Total 2 9,52%

Figure 19 : IRM cérébrale en séguence pondérée T2 selon un plan Coronal : montre une plage
d’hyper sighal Capsulo mésencéphalique
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Figure 20 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial : montre un hyper

signal d’aspect nodulaire en regard du carrefour ventriculaire droit évoguant un foyer de
démyélinisation.

Figure 21 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial : montre
une plage d’hyper signal en regard du mésencéphale, la protubérance, le vermis et les
hémisphéres cérébelleux
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Figure 22 : IRM cérébrale en coupe axiale en séguence Flair montrant un hyper signal
mésencéphalo-diencéphalique gauche.

Figure 23 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial : montre
un foyer d’atrophie cortico sous corticale du territoire fronto-insulaire gauche avec anomalie de
signal sous cortical en rapport avec la gliose
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Figure 24 : IRM cérébrale en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial : montre
une plage d’hypersignal étendu au niveau du : noyau caudé gauche, Capsulo-thalamique droit,

genou du corps calleux, péri ventriculaire avec un effet de masse sur la ligne médiane prenant
’aspect du pseudo —-Tumorale.

T ES AN TEasses

Figure 25 : IRM cérébrale en séguence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial : montre une
thrombose du sinus longitudinal supérieur.
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Figure 26 : TOF veineux : montre un sinus longitudinal supérieur imperméable en faveur de sa

thrombose
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Figure 27 : IRM cérébrale en coupe axiale en séquence pondérée Flair et T2 montrant un hyper

signal du SSS.
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IV. Traitement :

< Atteinte parenchymateuse

v" Corticothérapie :

Dans notre étude, nous avons principalement administré du bolus de 1 g de
méthylprednisolone par jour pendant 5 jours pour traiter la phase aigué du neuro-Behcet chez
10 patients, soit 47,61 % des cas. Ce traitement a ensuite été suivi d'une corticothérapie orale a
base de prednisolone a raison de 1 mg/kg/jour chez 17 patients, représentant 80,95 % des cas.
Grace a ce protocole, la plupart des patients ont montré une amélioration significative de leurs
symptomes.

v' Les immunosuppresseurs :

Parmi les patients, 13 d'entre eux (61,90 %) ont recu une combinaison
d'immunosuppresseurs et de corticothérapie. Parmi ces patients, 8 cas (38,10 %) ont été traités
avec du Cyclophosphamide (Endoxan), administré sous forme de bolus périodique de 1 g. De
plus, 5 autres patients (23,81 %) ont été traités par Azathioprine.

% Atteinte extra parenchymateuse

v' Le traitement anti thrombotique :

Deés I'admission, 13 souffraient de thrombophlébite cérébrale ont recu un traitement par
héparine de bas poids moléculaire adapté a leur poids, avec pour objectif un TCA doublé par
rapport au témoin.

Ce traitement a été poursuivi pendant 4 a 6 semaines, avant d'étre remplacé par des
anticoagulants oraux de type antivitamine K, dont l'efficacité a été controlée par le dosage du
TP et de I'INR. Aprés une stabilisation clinique moyenne sur 2 ans, ces anticoagulants ont été
substitués par des antiagrégants plaquettaires (aspirine a 300 mg/jour). Aucun effet

indésirable, notamment hémorragique, n'a été signalé durant cette période.

33



Intérét de I'imagerie cérébrale dans le diagnostic du neuro Behget a propos de21cas : Expérience d I’Hopital Militaire

Avicenne Marrakech

< Autres :

La colchicine a été administrée a 16 patients, représentant 76,19 % des cas, afin de

traiter les manifestations cutanéomuqueuses. Elle a été associée a des traitements locaux, a des

bas de contention et a des protecteurs veineux.

Trois patients de notre étude ont bénéficié d'un traitement antidépresseur, tandis que

deux autres ont recu des neuroleptiques.

Tableau X : Répartition des patients traités par la corticothérapie

Traitement Nombre de patient Pourcentage %
Méthylprednisolone 10 47,62 %
Prednisolone 17 80,95 %

Tous les patients sous corticothérapie prolongée ont bénéficié de traitements

complémentaires, notamment un pansement gastrique, une supplémentation en potassium et

en calcium, ainsi qu'un régime sans sel.

Tableau Xl : Répartition des patients traités par les immunosuppresseurs

Traitement Nombre de patient Pourcentage %
Cyclophosphamide 8 38,10 %
Azathioprine 5 23,81 %

Tous les patients éligibles a un traitement immunosuppresseur ont été soumis a un

bilan complet prés-bolus.
V.  Evolution :

Les patients étaient suivis en consultation externe programmée ainsi que lors des
hospitalisations pour administration de bolus d'Endoxan. L'évolution clinique a été positive
chez 16 patients (76,19 %), avec une amélioration des symptomes neurologiques. Parmi eux, 2
patients ont montré une rémission clinique totale, accompagnée d'une disparition compléete de
leurs Iésions initiales a I'IRM de suivi.

En revanche, au cours de 'observation prolongée, des séquelles présentant des types et

des degrés d'intensité variés ont été observées.
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> 4 cas présentant un déficit moteur partiel dont, 1 associé a la persistance des rires

spasmodiques
> La stabilité et I’évolution stationnaire étaient décrites chez 3 patients
> 2 patients ont perdu de vue.
> 1 cas présentant une HTIC en rapport avec une TVC superficielle a gardé des

céphalées résiduelles persistantes.

Tableau XII : Evolution neurologique chez nos patients

Evolution Nombre de patients Pourcentage %
Favorable 16 76,19 %
Stable 3 14,28 %
Déficit moteur 4 19,04 %
Perdu de vue 2 9,52 %

PERDU DE VUE

STABLE

DEFICIT MOTEUR

FAVORABLE

0,00% 10,00% 20,00% 30,00% 40,00% 50,00% 60,00% 70,00% 80,00%

Figure 28 : Evolution du neuro—Behcet
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Figure 29 : TDM cérébrale avant/IRM cérébrale en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan
axial (23/11/16) aprés un traitement a base de la corticothérapie orale et anticoagulant :
montre une résolution des lésions observées sur la TDM cérébrale initiale.

Figure 30 : IRM cérébrale du contrdle en séquence pondérée T2 FLAIR selon un plan axial :
montre |'absence d’anomalie au niveau du sinus longitudinal supérieur en faveur de sa
reperméalisation apreés le traitement a base du : corticothérapie orale + azathioprine+

anticoagulant
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Figure 31 : ANGIO IRM TOF du contrdle : montre la reperméalisation du sinus longitudinal
supérieur apres le traitement.

Figure 32 : angio-IRM montre la reperméalisation du sinus longitudinal supérieur apreés le
traitement
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Etude théorique et les données de la littérature :

I. Définition :

C’est une maladie inflammatoire chronique d’origine inconnue, a manifestations
multisystémiques polymorphes.

Son diagnostic est slrement clinique en raison de l'absence de signe spécifique
permettant de la reconnaitre, elle repose sur des critéres universels constamment réévalués,
notamment ceux proposés par le groupe international d’étude de la MB, et plus récemment en
2013.(1,2)

Elle peut concerner quasiment tous les organes, et est actuellement classée au sein des
vascularites primitives non-nécrosantes(3)

Elle évolue de facon chronique et récidivante par alternance de poussées imprévisibles
entrecoupées de remissions associant : des signes muqueux (aphtes buccaux, génitaux), et
cutanés (folliculites nécrotiques, érythéme noueux) ; avec des manifestations systémiques :
notamment oculaires, vasculaires, digestives et Neurologique.

Le Neuro-Behcet qui est une complication assez grave de cette pathologie
multisystémique, se définit comme I'ensemble des signes ou des symptomes neurologiques,
avec des résultats neuropathologiques caractéristiques, confirmées généralement par des
examens para-cliniques. C'est le résultat direct de cette vascularite, et ne correspond a
aucune autre affection médicale, neurologique ou psychiatrique autre que la maladie de

Behcet.
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Figure 33 : Image illustrant I’ensemble des atteintes au cours de la maladie de Behcet
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Il. Historique :

La maladie de Behcet a probablement été décrite pour la premiere fois par Hippocrate il
y a environ 2 500 ans. Dans le troisieme livre de son ceuvre "Epidemion"”, il relate une maladie
endémique en Asie Mineure, marquée par des ulcérations aphteuses, des écoulements
génitaux, et une atteinte oculaire chronique qui causait la cécité chez de nombreuses
personnes.
Par la suite, cette maladie n’a plus été mentionnée dans la littérature médicale jusqu’au
XXe siécle, ou le dermatologue turc Hulusi Behcet a redécouvert et décrit en 1937 la triade
classique de symptomes : hypopion, aphtes buccaux et génitaux, associant ainsi son nom a
cette affection.
Beaucoup d’auteurs se sont intéressés a cette maladie a laquelle ce sont consacrées Plusieurs
recherches et congres internationaux :
> Zhong Jing Zhang (médecin japonais) : lléme siécle avant JC, avait une description de la
maladie similaire a celle d’Hippocrate nommée « Hu Huo Bing ».
> Janin : 1772 a Lyon, a présenté un cas d’atteinte oculaire récurrente chez un homme.
> GILBERT : En 1920, a avancé le terme d’« iridocyclite septique » et donne a ce
syndrome le nom d’ « ophtalmie lente ».
» En 1923, LIPSCHUTZ I’a décrit comme « Ulcere aigu de la vulve », et SHIGETA en 1924
a rapporté la premiere observation Japonaise.
> Kummer : 1930 a évoqué la notion d’aphtose chronique récidivante.
> En 1931, ADAMANTIADES, (ophtalmologue grec), et Dascalipoulos ont insisté sur le
caractéere fébrile de la maladie qui associe : iritis a hypopion, ulcérations
buccogénitales, phlébite et hydarthrose bilatérale des deux genoux (4)
> En 1937, un professeur de dermatologie turc, Hulusi Behcet (figure 33), a individualisé
une Entité associant une aphtose buccale, une aphtose génitale et une inflammation
oculaire a type d’uvéite a hypopion, entité qui a porté son nom, et a émis I’hypothése

d’une étiologie virale (5-7).
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> Jensen : 1940 utilise pour la premiére fois le terme de syndrome de Behcet chez une
patiente présentant une aphtose bipolaire avec des lésions cutanées et des ulcérations
hémorragiques coliques. Il est le premier a ajouter le test de Pathergy comme critére
diagnostique.

> Tournaire : 1941 et 1955 : a étudié la notion d’aphtose uni ou bipolaire, avec une
hypotheése virale.

> 1966 a Rome : a eu lieu le ler symposium qui étudie l'aspect clinique et
anatomopathologique neurologiques. Des manifestations cutanéo-muqueuses,
oculaires.

> 1977 a lIstanbul : a eu lieu le 2éme symposium qui étudie les manifestations
articulaires et les antigénes d’histocompatibilité type I.

> 1985 a Tokyo : I'étude portait sur I'apport de I'immunité cellulaire et humorale en
matiere d’étiopathogénie de la maladie.

> 1987 a Londres : la recherche s’est focalisée sur le rble étiopathogénique des
antigenes HLA type Il et de quelques virus.

> 1988 a Istanbul : une mise au point a été faite sur les manifestations veineuses et
artérielles de la maladie.

> Le cinquiéeme symposium (Rochester 1989) a été marqué par la présentation et la
discussion de critéres de diagnostic et de classification proposés par International
Study Group of Behcet Disease (ISG)(8).

> 1990 a Paris : Elaboration des criteres diagnostique de « I'international Study group for
Behcet disease ».

> 1993 :aeulieu le 6éme symposium (Paris 1993) pour étudier les aspects pédiatriques
de la maladie de Behcet. Au cours de cette conférence, les critéres de Davatchi et al

ainsi que les nouveautés thérapeutiques dont I'interféron ont été avancés.
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> 1997 : année du 7eme congrés international de la maladie, ou les recherches étaient
focalisées sur l'atteinte articulaire et spécifiquement la maladie de Behcet et les
spondylarthropathies.

> 1998 : a eu lieu le 8eme congreés international de la maladie ou Silman a soulevé
I’intérét des critéres diagnostiques pour les études et essais cliniques. Les recherches
ont surtout porté sur I'immun pathogénie de la maladie.

» Mai 2000 a Séoul : 9eme conférence internationale de la maladie de Behcget. Zouboulis
a mis I’accent sur I’étiopathogénie et le role des chémokines surtout I’IL8(4,5).

> Les recommandations de I'EULAR ont été présentées lors de la 13éme conférence

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

Figure 34 : PR. Hulusi Behcet
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lll. Epidémiologie

1. Prévalence et distribution géographique :

La maladie de Behcet (MB) est une affection présente dans le monde entier, mais elle est
particulierement fréquente dans les pays des deux rives de la Méditerranée, en Turquie, en
Moyen-Orient, en Extréme-Orient et au Japon. Sa répartition géographique suit I'ancienne
"route de la soie", reliant le bassin méditerranéen a I'Extréme-Orient, avec des foyers
importants a l'ouest (comme en Tunisie, Turquie, Gréce, Egypte, Liban, Iran, et Irak) et a I'est
(notamment en Corée, Chine et au nord du Japon)(9,10). En raison de cette répartition, la
maladie est parfois surnommée "la maladie de la route de la soie" par Ohno(11).

Au Maroc : Les différentes séries étudiées tendent a montrer l'origine cotiére des
malades : retrouvée dans 60 a 64 % des cas (12), dans la série de Filali Ansary (13).

La répartition géographique ne semble pas revétir de caractere particulier, elle est plus
fréquente dans les régions ou la densité de la population est importante. On peut identifier 4
principales zones de fréquence de la MB (Figure 34).

En Turquie, la prévalence de la maladie de Behcet a été estimée entre 19,6 et 420 pour
100 000 habitants (14) (15), avec deux estimations spécifiques de 370 et 420 pour 100 000
respectivement, ce qui suggére que la fréquence de la maladie de Behcet en Turquie est bien
supérieure a celle observée dans d'autres pays, pour les autres pays d’Asie, les estimations
suggérent une prévalence entre 2,1 et 19,5 (16,17).

En Europe, se dégage un gradient de fréquence sud-Nord décroissant avec des taux de
prévalence rapportés de 1,5 a 15,9/100 000 pour le Portugal, ’Espagne, I'ltalie et la France
(18) (20), contrairement a des taux de 0,3 a 4,9/100 000 en Suede, au Royaume-Uni ou en
Allemagne (21) (22,23).

En Amérique du Nord, la prévalence de la MB a été récemment estimée a 5,2 cas/100

000 pour le comté d’Olmstead dans le Minnesota (24).
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Aucune étude épidémiologique spécifique n'a été réalisée concernant l'apparition de la
maladie de Behcet chez les populations d'Afrique subsaharienne, mais elle a été signalée dans
de petites séries de cas et observée dans une population multiethnique en France.

Une série de cas au Brésil indique également que la maladie de Behcet est observée en
Amérique du Sud (25).

Au Maghreb, elle est de 110 cas/100000 habitants en Tunisie [28] et reste aussi
fréquente au Maroc(26).

Les données épidémiologiques montrent également que sa fréquence tres élevée au
Japon en 1945 qui connaissait alors des mauvaises conditions d’hygiéne et une grande
pauvreté, a brutalement chuté dés que les conditions de vie se sont améliorées.

L’atteinte neurologique semble nettement plus fréquente dans les séries du Moyen-Orient et
des pays méditerranéens (13-44 %) (17)(18)(19) par rapport aux séries turques et asiatiques

(2-11 %) (20)-(21) (27) (28) (29) (30) (31)
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Figure 35 : Répartition de la prévalence de la MB dans le monde [29]
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2. Incidence :

L'incidence de la maladie de Behcet est compliquée a étudier, car le début de I'affection
est difficile a situer, le délai de la maladie est long et peut entrainer des imprécisions dans les
mesures d'incidence, les rares études concernant l'incidence annuelle de la maladie de Behcet
ont environ des résultats proches compris entre 0,20 et 0,80/100000 habitants
(18,24,32,33).

Tableau XIIl : Taux d’incidence annuelle (pour100000habitants) de la MB.

Références Pays d’étude | Critéres de | Nombre de cas | Incidence
classifications
Nakae et al Japon JBDRC 1987 925 0,75
Gonzalez- gay et al Espagne ISG 16 0,66
Ambresin et al NR JBDRC 1987 35 0,65
Salvarany et al Italie ISG 18 0,24
Calamia et al Etats- Unis 13 0,38
Deligny et al France ISG 36 0,72
Mohammed et al Suéde ISG 20 0,20

Criteres de ISG : » l'international study group » ; critéres du JBDRC :» Japanese Behcet's

disease research committee » ; NR : non renseigné.

3. Age:

La maladie de Behcet peut se manifester a tout age, mais elle apparait principalement
entre la deuxieme et la quatrieme décennie de la vie. Des études montrent que I’dge moyen au
début de la maladie se situait entre 22 et 31 ans et I'dge moyen au moment du diagnostic est
souvent autour de 34 a 39 ans. Par exemple, une étude en Turquie a trouvé un dge moyen de

37,2 ans, tandis qu'au Japon, il était de 36,8 ans. (34,35)
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L’dge moyen de |’atteinte neurologique au cours de la maladie de Behcet, est entre 32 et
36 ans (36-38), sauf les séries du Moyen-Orient ou I’dge est nettement inférieur entre 22 et
29ans. (36) (28-31,39)

Dans notre étude I’Age moyen était de 35,71ans
4. Sexe :

La maladie de Behcet est généralement plus sévere chez les hommes que chez les
femmes. Le ratio homme/femme varie selon les études, mais il est souvent observé autour de
2/1 a 3/1, indiquant une prévalence plus élevée chez les hommes (40,41).

Les hommes sont plus susceptibles de présenter des atteintes oculaires (odds ratio de
2,64) et des lésions vasculaires, tandis que les femmes présentent plus fréqguemment des
ulcérations génitales. Une étude a révélé que les hommes avaient un risque génétique (42)
plus élevé de développer la maladie, ce qui pourrait expliquer la sévérité accrue chez ce sexe
(37) (38).

Les différences de présentation clinique selon le sexe deviennent moins marquées chez
les patients plus agés. Par exemple, les ulcérations génitales sont plus fréquentes chez les
femmes de 20 a 59 ans, mais cette prévalence diminue aprés 60 ans. (38)

Les symptomes neurologiques de la maladie de Behcet sont plus courants chez les
hommes que chez les femmes. Cette prédominance masculine est encore plus marquée dans
les cas de Neuro-Behcet, dépassant celle observée dans la maladie de Behcet en général. (27-
31,39)

Dans notre série, la majorité des patients étaient de sexe masculin, soit 90,47 %.
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IV. Etude anatomo-pathologique :

L'étude du parenchyme du systeme nerveux central chez des patients suivie pour
maladie de Behcet a montré une infiltration inflammatoire périvasculaire riche en lymphocytes,
en polynucléaires neutrophiles (42,43) et rarement par les éosinophiles .Il y a aussi des foyers
de démyélinisations avec vascularite (42,44) , une nécrose multifocale (43-45) et/ ou une
gliose (43,44).Le site le plus commun a ces modifications histologique est le tronc cérébral et
les noyaux gris de la base (42,46).Mais d’autres foyers peuvent étre touchés (42,44,47). Les
manifestations neurologiques peuvent se présenter sans aphtose bucco-génitale, et le
diagnostic sera posé seulement a I'autopsie (48,49) (42) .

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

Figure 36 : Schéma histologigue du systeme nerveux central au cours du neuro-Behcet

V.Physiopathologie :

Bien que I'étiopathogénie de la maladie de Behcet (MB) reste inconnue, des données
récentes suggeérent que la réponse inflammatoire observée dans la MB résulte d'une
interaction de divers facteurs environnementaux tels que les agents infectieux (le virus de
I'nerpés, le streptocoque...), les substances toxiques, les hormones, chez des individus
génétiquement prédisposés. Cela entraine une activation des lymphocytes T dans le sang
périphérique et aux sites inflammatoires. A ce jour, I'HLA-B51 demeure le principal facteur de

susceptibilité génétique. Les études génomiques récentes ont non seulement confirmé ce fait,
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mais ont également identifié de nouveaux genes de susceptibilité, notamment IL-10, IL-23R
et IL-12RB2.

Un agent infectieux bactérien pourrait déclencher la maladie en provoquant une réponse
anormale des cellules T contre les protéines de choc thermique (HSP) bactériennes. Cela
entrainerait, par réactivité croisée, une prolifération de cellules T auto-réactives ciblant les
HSP humaines.

Différents agents infectieux ont été étudiés, et le Streptococcus sanguin semble étre le
principal pathogéne impliqué. Récemment, un déséquilibre des lymphocytes T a été mis en
évidence, caractérisé par une expansion des Thl et Th17, ainsi qu'une diminution des
lymphocytes T régulateurs (Treg). Les cytokines telles que I'lL-17, I'lL-23 et I'lL-21 jouent un
role clé dans ce processus. Les principales cellules impliquées dans l'inflammation de la
maladie de Behcet sont les neutrophiles, les lymphocytes T CD4+ et les cellules cytotoxiques.

Dans le neuro Behget La théorie la plus communément admise est celle d'une vascularite
a prédominance veineuse, affectant principalement la paroi des petites veinules du
diencéphale et du tronc cérébral. Des zones focales de perte neuronale et de démyélinisation
apparaissent autour des structures vasculaires, particulierement au niveau du tronc cérébral.
Au fur et a mesure de I'évolution de la maladie, des Iésions de gliose, d'atrophie, ainsi qu'un
épaississement et une fibrose des méninges peuvent se développer (50)

La prédilection des lésions au niveau du tronc est expliquée par A.B. Haghight et al (51),
par les propriétés hémodynamiques de la région. Au niveau du télencéphale, le drainage
veineux se fait par les veines superficielles et les veines profondes qui s’anastomosent entre
elles a travers les veines médullaires, qui connectent les veines superficielles aux veines
intracérébrales et a la veine basilaire de Rosenthal. Par contre au niveau du tronc cérébral, il y
a peu d'anastomoses. L'organisation du réseau veineux au niveau du télencéphale permet au
sang de passer dans deux directions grace aux veines médullaires, par contre, au niveau du

mésencéphale, le diencéphale, et la protubérance, une thrombose d'une petite veine peut
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causer de grosses lésions, voir des lésions hémorragiques, car il n'y est pas de collatérales
(52)

L’atteinte des vasa vasorum des veines et des sinus dure-meriens explique les
thromboses veineuses, ces thromboses peuvent également étre secondaires a une anomalie
de I’hémostase par hypercoagulabilité ou hyperactivité fibrinolytique. Les deux mécanismes
peuvent toutefois étre associés (53). Si les thromboses veineuses constituent une
manifestation relativement commune dans le neuro-Behcet, les thromboses artérielles sont

tout a fait rares.(27,29-31,39,54)

VI. Etude clinigue

1. Manifestations neurologiques :

Depuis la triade décrite par Behcet en 1937 associant L’aphtose buccale, I'aphtose
génitale et I'uvéite, de nombreux travaux dans le monde entier, ont complété la description
clinique et enrichi le tableau de nouvelles manifestations (neurologiques, digestives,
vasculaires...) faisant de cette entité une véritable maladie systémique.

L’atteinte neurologique dans la maladie de Behcet varie entre 4-49 % des cas (55) et les
manifestations neurologiques peuvent étre repartis en 2 groupes :

e Atteinte parenchymateuse du systéme nerveux central :

Les manifestations peuvent inclure des méningo-encéphalites, des encéphalites et des
myélites transverses, affectant principalement le tronc cérébral et le diencéphale.
e Atteinte non-parenchymateuse du systéme nerveux central :

Comprends les thromboses veineuses cérébrales (18 a 30 % des manifestations
neurologiques), les occlusions artérielles et les anévrysmes artériels.

Le neuro-Behcet conditionne le pronostic de la maladie, car il met en jeu le pronostic vital et
fonctionnel.

1.1 Délai moyen :
Les symptomes neurologiques apparaissent de maniére imprévisible par rapport au

début de la maladie de Behcet. Dans la plupart des cas, ils se manifestent apres plusieurs
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années d'évolution, avec un délai moyen compris entre 2,17 et 5,6 ans (56,57) (27,29-
31,39,54)
Dans notre série, le délai moyen était 6,18 ans, avec des extrémes allant de 0

(inaugural) a 29 ans.

1.2 Mode d’installation :

La survenue des manifestations neurologiques dans la maladie de Behcet présente une
variabilité marquée en termes de mode d'installation, pouvant étre a la fois progressive ou
aigué (58,59) (27,29-31,39,54).

Dans notre étude, Le mode d’installation du neuro-Behcet était progressif chez 17

malades soit (81%) alors que la forme aigue n’est retrouvée que chez 4 malades soit (19%)

1.3 Motifs d’hospitalisation :
a) Céphalée :
Les céphalées représentent le symptome neurologique le plus courant chez les patients

atteints de la maladie de Behcet. Une étude réalisée en Turquie sur 228 participants a révélé
gque 66,2 % d'entre eux souffraient de céphalées. Parmi ces cas23,6 % étaient des céphalées de
tension et 14,9 % des migraines. De plus 5,2 % des patients présentaient des céphalées
accompagnées de signes neurologiques, tandis que 3,9 % avaient également une inflammation
de l'uvée. Il est important de noter que tous les patients avaient un examen neurologique
normal(60)

Une étude réalisée en Tunisie sur 63 participants a révélé que 65,21 % d'entre eux

souffraient de céphalées(27), autre réalisé en royaume uni sur 100 participants a

révélé que 60,34% souffraient de céphalées (30)

Ces céphalées sont souvent tres invalidantes. Une étude britannique, fondée sur un
questionnaire administré a des patients atteints de la maladie de Behcet, a montré que la
prévalence des céphalées récurrentes s'élevait a 82,5 %. En utilisant I'échelle d'invalidité des
migraines, le « Migraine Disability Assessment (MIDAS) », il a été constaté qu'environ 62 % des
patients souffraient d'un degré d'invalidité modéré a séveére, qui ne répondait pas

efficacement aux traitements (61) (27,29-31,39,54)
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Dans notre série, les céphalées étaient parmi les premiers signes révélateurs de la

maladie de Behcet dans 62,50% des cas.

b) Troubles moteurs :

Le déficit moteur et I'un des signes neurologiques les plus fréquents dans la maladie de
Behcet (62) (67), comme il a été rapporté dans une étude portant sur 22 cas de neuro-behcet
dans une série de 170 maladies de Behcet dont laquelle 16 cas avaient une atteinte motrice.

Une étude réalisée en Tunisie sur 63 participants a révélé que 40,67 % d'entre eux
souffraient de troubles moteurs (27), autre réalisé en royaume-uni sur 100 participants a
révélé aussi ces troubles avec un pourcentage de 45,12 % (30)

Dans notre série, le déficit moteur était présent chez 13 cas, soit 61,90%.

¢) Troubles de la parole :

Les patients peuvent éprouver des difficultés a articuler les mots, un phénomeéne
souvent associé a des troubles de la déglutition. Cela peut indiquer une paralysie des muscles
impliqués dans la parole et la déglutition, souvent désignée comme un syndrome
pseudobulbaire. Dans une étude portant sur 16 cas de neuro-Behcet, il a été observé
que 43,75 % des patients présentaient des troubles de la parole. Ces troubles étaient souvent
associés a d'autres manifestations neurologiques, telles que des déficits moteurs et des
troubles cognitifs (65)

Dans notre série, les troubles de la parole étaient présents chez 8 patients, soit 38,9%

d) Troubles visuels :

Une étude au CHU Hassan Il de Fés a porté sur des patients hospitalisés pour des
atteintes oculaires liées a la maladie de Behcet. Les résultats ont révélé que 62 % des patients
avaient des troubles visuels significatifs, souvent liés a des uvéites récidivantes (66), cette
atteinte peut étre secondaire a des thromboses veineuses cérébrales, qui peuvent survenir
dans le neuro-behcet ou des complications neurologiques, telles que la méningoencéphalite.

Dans notre série, les troubles visuels étaient présents chez 8 patients soit 38,9 %.
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e) Troubles psychiatrigues :

Les manifestations psychiatriques qui peuvent étre présentes au premier plan comme I'a
rapporté une étude tunisienne dans laquelle 2 patients avaient présenté des troubles
psychiatriques isolés, il s’agissait d’une schizophrénie paranoide dans un cas et d’un
syndrome dépressif majeur dans un autre cas (67), ainsi qu’une autre étude portant sur un
seul cas décrivant un accés psychotique aigu inaugural de la maladie de Behcet chez une
patiente agée de 31 ans.

Dans notre série, les manifestations psychiatriques ont été observées chez 8 malades

soit 38,9 %.

1.3. Atteinte parenchymateuse :

L'atteinte parenchymateuse représente une forme significative du neuro Behcet, elle se
caractérise principalement par une implication du tronc cérébral dans 25 a 60% des cas, suivie
par une atteinte hémisphérique dans 10 a 12,5% des cas et une atteinte médullaire dans 2,5 a
18% des cas(68). Ces manifestations sont fréquemment observées de maniére concomitante.

Les manifestations cliniques les plus courantes du neuro-Behcet incluent des céphalées,
observées dans plus de 50 % des cas. Viennent ensuite des syndromes pyramidaux, qui
peuvent étre unilatéraux ou bilatéraux, touchant entre 50 et 90 % des patients. D'autres
symptomes incluent I'ataxie cérébelleuse et des troubles des sphincters, présents dans 25 a
40 % des cas. L'atteinte diffuse du parenchyme cérébral peut également se manifester sous la
forme d'une encéphalite moins prononcée, ou I'on observe principalement un ralentissement
psychomoteur et des altérations du comportement.

Parmi les symptomes moins fréquents, on note des troubles sensitifs (moins de 40 %),
des mouvements anormaux (moins de 40 %), ainsi que des épisodes d'épilepsie (5 a 10 %) et
des troubles du langage (5 a 10 %). Enfin, un syndrome extrapyramidal, bien que rare, peut

parfois indiquer une atteinte parenchymateuse(69)

a) Atteinte motrice centrale :

L’atteinte motrice cérébrale au cours du neuro-behcet se manifeste essentiellement

sous forme d’une atteinte pyramidale qui constitue une atteinte neurologique tres fréquente
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dans beaucoup d’études, elle est présente chez 52 % des patients chez M.H. Houmana, et
chez 67 % des patients dans une étude coréenne portée sur 21 patients atteints du neuro-
Behcet (70). Cette atteinte pyramidale peut se manifester sous forme d’hémiplégie
d’installation brutale ou rapidement progressive (71,72). Dans une étude iranienne portant sur
96 patients atteints du neuro-Behcget I’hémiplégie a été retrouvée chez 50 % des patients (73).
L’atteinte motrice au cours de la maladie de Behcet peut se manifester aussi sous forme de
paraplégie et de para-parésie (74) ou de monoplégie ou mono parésie (75)

Dans notre série, le syndrome pyramidal était la manifestation la plus fréquente de
I’atteinte motrice centrale (13 cas) soit 62,90%, représenté essentiellement par I’hémiparésie
chez 7 cas soit 33,33% suivie d’une paraparésie chez 4 cas soit 19,04 % et I’hémiplégie chez 2

cas soit 9,52%.

b) Signes méningés :

La méningite constitue la manifestation la plus courante du Neuro-Behcet, avec une
prévalence variant de 62 a 80% dans les séries de cas maghrébines (76-78). La méningite au
cours de la maladie de Behcet est rarement présente de maniére isolée ; elle est fréquemment
associée a des manifestations encéphaliques ou encéphalo-myélitiques, comme le révele une
étude tunisienne portant sur une étude de 27 patients atteints du Neuro-Behcet. Dans cette
étude, une atteinte méningo-parenchymateuse a été observée chez 19 patients, représentant
ainsi 70,37% des cas, tandis qu'un seul patient (3,7%) présentait une méningite aseptique
isolée (78).

Dans notre série, un seul cas a été observé soit 4,96%

c) Atteinte du tronc cérébral :

L'atteinte du tronc cérébral dans le cadre du neuro-Behcet est particulierement
fréquente. Environ 42 % des cas étudiés montrent des lésions au niveau du tronc cérébral, qui
peuvent se manifester par des symptomes tels que des céphalées, des déficits moteurs, et des
troubles de la parole (Dysarthrie) en raison de la présence de syndromes pyramidaux et de

['atteinte des nerfs craniens.
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Dans notre série, cette atteinte était observée chez 8 malades soit 38,09%, avec des
signes bulbaires, déficit moteur et atteinte du nerf optique et du nerf oculomoteur externe

(VI), constamment présents chez ces malades.

d) Atteinte cérébelleuse :

L'atteinte cérébelleuse survient chez environ 5 a 10% des patients atteints de neuro-
Behcet. Il se manifeste classiquement par une ataxie cérébelleuse, des troubles de la
coordination et de I'équilibre, ainsi que des troubles de la parole (dysarthrie. Comme c’était le
cas d’une patiente de 56 ans avec une atteinte cutanéomuqueuse dans le cadre de la maladie
de Behcet qui a développé une ataxie cérébelleuse aprés 2 décennies (79). L'IRM cérébrale a
mis en évidence une atrophie cérébelleuse et du tronc cérébral, mais sans atteintes
inflammatoires (80), associées a I'atrophie cortico sous corticale chez un patient agé de 42
ans, hospitalisé pour un syndrome cérébelleux hémisphérique et vermien et un syndrome
pseudobulbaire.

Dans une étude, le diagnostic du neurobehcet s’est basé sur des lésions en hyper signal
au niveau du pont et sur une atrophie cérébelleuse, avec la présence de I’'HLA-B51 et une
pléiocytose au niveau du LCR dans un cas, alors que dans I’autre cas on a mis en évidence une
atrophie cérébelleuse, la présence de I’'HLA-B51 et I’amélioration sous méthylprednisolone
(81).

Dans notre série, cette atteinte est observée Chez 2 cas, soit 9,52%, révélé des troubles
d’équilibre, des troubles de coordination, et des tremblements d’attitude associés a un

syndrome bulbaire.

e) Atteinte psychiatrigue :

Dans une étude portant sur 23 patients atteints de neuro-Behcet, cing d'entre eux ont
présenté des troubles psychiatriques, ce qui représente une fréquence de 21,7 %. Parmi les
patients, trois ont été diagnostiqués avec une dépression, dont un cas de dépression avec
manifestations anxieuses, un autre de dépression mélancolique accompagnée de pensées

suicidaires, et un syndrome dépressif modéré. Quatre patients ont également présenté des
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épisodes d'agitation. De plus, un patient a montré des hallucinations visuelles associées a de
I'irritabilité, tandis qu'un autre a présenté une crise maniaque. (82)

Dans notre série, cette atteinte est observée chez 5 patients, ce qui représente 23,80 %,
on observait principalement des syndromes dépressifs et d'anxiété chez 3 cas, soit 14,28 %,

ainsi qu'un accés psychotique aigu chez 2 cas soit 9,52 %.

f) Atteinte des nerfs craniens :

La maladie de Behcet peut toucher le tronc cérébral et la base du crane lieu d’origine
des nerfs craniens (83). L’atteinte des nerfs craniens est retrouvée chez 33 % des patients
selon Rougemontet, 4.28 % de I’ensemble des atteintes neurologiques dans une autre
série(84). L’atteinte des nerfs oculomoteurs commun et externe a été décrite chez 2 patients
atteints de la maladie de Behget [130].

Une étude brésilienne, a mis en évidence une atteinte du nerf facial et du nerf
oculomoteur commun chez des enfants atteints de la maladie de Behcet (85). Une autre étude
a rapporté la présence d’atteinte du nerf optique avec une papillite bilatérale chez un patient
porteur de la maladie de Behcet (86). L’atteinte du nerf auditif peut aussi survenir au cours de
la maladie de Behget sous forme de vertige et de surdité (87). L’atteinte des nerfs mixtes a été
signalée dans la littérature (88).

Dans notre série, on a observé 6 cas soit 37,5% étaient touchés par cette anomalie,
représentée principalement par I’atteinte du nerf optique chez 3 patients associée a I’'cedéme
papillaire, soit isolé chez un seul cas ou associée a I'atteinte des deux nerfs oculomoteurs :
commun lll et externe VI chez 2 cas puis I’atteinte du nerf facial chez 3 cas, enfin I’atteinte du
nerf auditif chez 2 cas révélée par le vertige et la surdité [127]. L’atteinte des nerfs mixtes a

été signalée dans la littérature.

g) Atteinte pseudo-bulbaire :

L’atteinte pseudobulbaire au cours de la maladie de Behcet se manifeste par une
dysarthrie, trouble de la déglutition, labilité émotionnelle, des réflexes faciaux vifs, une

dysphagie et des claudications de la machoire (89,90) L’atteinte pseudobulbaire au cours de la
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maladie de Behcet a été décrite chez 28 % des patients iraquiens porteurs du neuro-Behcet
(87). Une autre étude iraquienne a mis en évidence la présence d’une atteinte pseudobulbaire
chez 15 % des patients (89). L’atteinte pseudobulbaire peut étre associée a une atteinte
pyramidale et une incontinence urinaire (91)

Dans notre série, I’atteinte est observée chez 5 patients, ce qui représente 23,80 % de
I'échantillon, on observait des symptémes incluant la dysarthrie, des troubles de la déglutition

et des rires spasmodiques, souvent en association avec des signes d'atteinte pyramidale.

h) Atteinte extrapyramidale :

Les syndromes extrapyramidaux sont rarement rapportés au cours du neuro-Behcet. Il
peut se manifester par une bradykinésie, un visage en masque, des tremblements posturaux,
et des secousses myocloniques intéressant la langue et les muscles faciaux (92)

On rapporte le cas d’un syndrome parkinsonien unilatéral typique inaugurant un NB, un
homme, agé de 67 ans atteint d’'une MB a manifestations cutanées et articulaires évoluant
depuis 1986 régulierement suivi sous colchicine, a consulté pour un tremblement de repos et
une géne motrice du membre supérieur gauche évoluant depuis 6mois. L’examen
neurologique a trouvé un syndrome extrapyramidal trémato-akinétique gauche et une
hypomimie faciale.(93)( un Sd parkinsonien)

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

tremblements d’attitude et hypertonie plastique.

i) Troubles sensitifs :

Les troubles sensitifs sont relativement peu fréquents dans le cadre du neuro-Behcet,
représentant environ 25 % des manifestations neurologiques, selon Rougemont [128]. Dans
une autre étude, ces atteintes sensitives constituent 11 % des manifestations neurologiques
globales associées a la maladie de Behcet (94). Elles peuvent se présenter sous différentes

formes, telles que des paresthésies, des douleurs ou une hypoesthésie (95).
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Dans notre série aucun trouble sensitif n’a été rapporté chez nos malades.

j)  Troubles sphinctériens :

Les troubles sphinctériens dus a la maladie de Behcet se manifestent par une
incontinence ou impériosité mictionnelle parfois par une incontinence fécale. Ils témoignent
d’une atteinte médullaire et s’associent a une paraparésie des membres inférieurs avec
souvent des troubles

Dans une étude prospective colligée au service de médecine physique et de réadaptation
de Casablanca incluant 6 patients atteints de neuro-behcet et qui présentaient des
symptomes urinaires. 4 patients rapportaient une pollakiurie, fuites urinaires et urgenturie et
2 patients dysurie avec fuites urinaires. A la débitmétrie : 5 patients avaient une dysurie avec
dyssynergie vésico-sphinctérienne et résidu post-mictionnel important. Cystomanometrie :
tous les patients avaient des hyperactivités détrusoriennes avec des fuites concomitantes. A la
profilométrie : normale chez 4 patients et insuffisance sphinctérienne chez 2 patients(96)

Dans notre étude, on a observé ces troubles chez 2 cas soit 9,52% sous forme

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

k) Atteinte du systeme nerveux périphérigque :

La NP est une manifestation rare de la maladie de Behcet, sa fréquence variante entre 2
et 6 % des cas de neuro-Behcet (97,98). Cette observation est particuliére par I'association
d’une polyneuropathie sensitivomotrice, d’une diarrhée rentrant dans le cadre des
manifestations dysautonomiques des neuropathies périphériques et d’une dysfonction
érectile.

Dans une étude a décrit le cas d’'un homme de 47 ans atteint de la maladie de Behcet
depuis six ans et d'une atteinte du systéme nerveux périphérique depuis deux ans. Ce patient
présentait des paresthésies et une faiblesse des membres supérieurs et inférieurs, une
diarrhée et une dysfonction érectile. L'électromyogramme a mis en évidence une neuropathie

sensorimotrice axonale et la biopsie nerveuse a montré une neuropathie axonale. (99)
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Dans notre série aucun cas n’a évoqué des signes d’atteinte du systéme nerveux
périphérique.

1.4 L’atteinte non parenchymateuse=Angio-Behcet :

L'atteinte vasculaire, connue sous le nom d'Angio-Behcet, constitue une caractéristique
distinctive de cette maladie, se manifestant principalement chez des jeunes, souvent des
hommes, sans antécédents de risques vasculaires. Ce phénomene a été décrit pour la
premiére fois par Adamantiades en 1946. Les vaisseaux touchés incluent tant les veines que
les arteres, indépendamment de leur taille. Cette atteinte est particulierement préoccupante
car elle peut compromettre a la fois le pronostic vital et fonctionnel des patients.

a) Atteinte veineuse :

Les thromboses veineuses cérébrales représentent 10 a 30 % des manifestations
neurologiques observées dans la MB, se caractérisent par une sémiologie stéréotypée :
céphalée, ;edéme papillaire bilatéral et élévation de la pression du LCR (sup al6 cm d’eau).
Isolée le plus souvent, elle peut toutefois s’associer a d’autres manifestations neurologiques
(déficits focaux, convulsion, paralysie du VI...)

Toutes les veines peuvent étre atteintes, néanmoins le sinus longitudinal supérieur est
le siege le plus fréquent de la thrombose, suivie par le sinus transverse, les veines cérébrales
profondes et le sinus caverneux (100,101). Le mode de début peut étre brutal (< 48 heures)
ou progressif (< 1 mois). La visualisation de ces thromboses est rendue aisée par I'imagerie
en résonnance magnétique avec angiographie. L’évolution spontanée comporte le risque de
cécité par atrophie optique, conséquence d’cedéme papillaire. Le pronostic a été transformé
par l'utilisation des anticoagulants parfois associe a la corticothérapie.

b) Atteinte artérielle :

L'atteinte artérielle, qui est une manifestation rare du Neuro-Behcet comparativement a
I'atteinte veineuse, sa fréguence se situe entre 2 et 7 % des cas de MB(102) et peut se
présenter de différentes maniéres. Cela inclut des manifestations telles que des
sténoses(103), des occlusions artérielles, comme observé chez un patient de 55 ans

présentant une occlusion réversible de l'artere basilaire(104), ou encore des anévrismes
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intracraniens, représentant une complication exceptionnelle de la maladie de Behcet. Un cas
spécifique d'anévrisme artériel a été documenté au niveau de l'artere cérébelleuse supérieure
gauche chez un patient de 36 ans atteint de la maladie de Behcet (105). L'atteinte artérielle
dans le cadre du Neuro-Behcet peut également se présenter sous la forme d'une dissection
artérielle, comme en témoigne le cas d'un patient ayant subi un infarctus du tronc cérébral
droit avec dissection de l'artere vertébrale droite (106). Les artéres touchées comprennent la
carotide commune, la carotide interne (107), la cérébrale moyenne(108), la communicante

antérieure (108), et les arteres vertébrales (106).

2. Les manifestations extra—neurologiques de la MB :

Depuis que Behcet a identifié la triade composée d'aphtose buccale, d'aphtose génitale
et d'uvéite, de nombreuses autres manifestations ont été observées, enrichissant ainsi le
tableau clinique déja tres varié de cette maladie. C'est pourquoi la maladie de Behcet est
considérée comme une véritable maladie systémique.

De plus, de nombreux mysteres demeurent concernant son étiologie, et I'absence de
signes biologiques ou histologiques spécifiques souligne l'importance d'un interrogatoire
approfondi et d'un examen clinique minutieux.

L’atteinte cutanéo-mugqueuse :

Les manifestations cutanéo-muqueuses sont fondamentales et représentent trois de
quatre criteres internationaux de classification de la maladie.

> Atteinte des muqueuses :

a) Aphtose buccale :

L’aphtose buccale est présente dans 98 % des cas et constitue un critére majeur du
diagnostic de la maladie(109). Elle se manifeste sous forme d’ulcération aphteuse majeure,
mineure ou herpétiforme. Elle est typiquement circulaire avec un bord érythémateux et un
fond jaune beurre. Les aphtes mineurs guérissent le plus souvent dans les 10 jours sans

laisser de cicatrices. Les aphtes majeurs qui peuvent étre plus profonds, plus douloureux et
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laissent une cicatrice apres la guérison, les aphtes buccaux siégent le plus souvent au niveau
de la muqueuse buccale, de la gencive, des lévres, du voile du palais et du pharynx(110)
Dans notre étude, I’aphtose buccale est observée chez 15 malades soit 93,75%, survient

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

Figure 37 : Aphtes pharyngien et labial mordillé et macéré dans un cas aphtose buccale
récidivante.

b) Aphtose génitale :

Les ulcérations génitales surviennent dans 80 a 90 % des cas de la maladie de Behcet.
Chez les femmes, elles se situent principalement sur la vulve, le vagin et le col de 'utérus,
tandis que chez les hommes, elles apparaissent sur le prépuce et le scrotum. Bien qu'elles
ressemblent aux aphtes buccaux, ces ulcérations sont généralement plus profondes et
provoquent davantage de douleur. Des lésions similaires peuvent également étre observées
sur le corps du pénis, le clitoris, I'uretre, I’anus, le périnée, I’aine et la face interne de la
cuisse(111). Il est important de noter que les ulcérations vaginales et cervicales peuvent
parfois ne pas présenter de symptomes, rendant un examen au spéculum crucial pour tous les
patients atteints de la maladie de Behcet. Dans certains cas, les ulcérations génitales peuvent

méme constituer la premiére manifestation de cette maladie (112).
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L'ulcération génitale guérie en quelques semaines en laissant souvent une
cicatrice(113). L'ulcération vulvaire peut poser des problemes mictionnels, une dyspareunie et
peut entraver la marche (114)

Dans notre série, I'aphtose génitale était présente chez 13 malades soit 61,90 % laissant
en place une cicatrice chez la plupart des patients.

> Atteinte cutanée :

Environ 80 % des personnes atteintes de la maladie de Behcget présentent des lésions
cutanées. Parmi celles-ci, les Iésions papulopustuleuses se manifestent généralement par des
pustules localisées sur le dos, le visage et la poitrine. Les pseudo-folliculites et les lésions
ressemblant a de I'acné sont plus fréquentes chez les hommes et apparaissent dans les zones
séborrhéiques. L'érythéme noueux se caractérise par des lésions douloureuses de couleur
violacée, principalement situées sur les membres inférieurs, mais pouvant aussi se trouver sur
les bras, le cou et le visage(115). Il est important de noter que la thrombophlébite superficielle
peut parfois étre confondue avec les premiéres manifestations de I'érytheme noueux. Enfin,
les éruptions cutanées non spécifiques et les érythémes polymorphes sont rarement
observés(116)

Dans notre série, les Iésions cutanées étaient présentes chez 8 malades soit 38,09%,
dont la pseudo-folliculite en était la plus dominante avec une localisation au niveau du dos et

de la cuisse.
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e

Figure 38 : Pseudo-folliculite au niveau du dos avec un érythéme noueux du Mi

» Phénomene Pathergique cutané :

Le phénoméne Pathergique cutané est une réaction hypersensible observée chez les
patients atteints de la maladie de Behcet. Il se manifeste par l'apparition d'une papule
érythémateuse aprés un léger traumatisme cutané, comme une piqlre d'aiguille. Ce test,
souvent utilisé pour le diagnostic, est considéré positif si la papule a un diamétre supérieur a
2 mm aprés 24 a 48 heures. Cette hypersensibilité reflete une activation immunitaire
anormale et est souvent associée a d'autres manifestations cutanées de la maladie. Ce test qui
fait partie des critéres diagnostiques de la maladie est en fait d’un apport trés faible, car il est

rarement positif et se négative chez les sujets traités par anti-inflammatoires (117,118)

63



Intérét de I'imagerie cérébrale dans le diagnostic du neuro Behget a propos de21cas : Expérience d I’Hopital Militaire
Avicenne Marrakech

e

Figure 39 : Positivité du test de pathergie montrant des papules et des pustules

érythémateuses

Atteinte oculaire :

L’atteinte oculaire a été rapportée chez 70 % des patients atteints de la maladie de
Behcet (119), les Iésions oculaires peuvent toucher la chambre antérieure et/ou la chambre
postérieure, avec des symptOmes variables, incluant une vision trouble, des douleurs
oculaires, une photophobie, une lacrimation exagérée, une rougeur oculaire(120). L'uvéite est
généralement bilatérale et épisodique, implique souvent I'ensemble du tractus uvéal (pan
uvéite), et ne peut pas se résoudre complétement entre les épisodes(121), elle peut n’étre
visible qu’a I'examen a la lampe a fente. Des attaques répétées peuvent mener a des
altérations structurelles telles que la déformation de I'iris, synéchies du cristallin et hypertonie
oculaire par trouble de I’écoulement de I’humeur aqueuse. Le probleme oculaire le plus
sérieux chez des patients avec une maladie de Behcet est I'atteinte du segment postérieur
(rétine), celle-ci se manifeste en général par une diminution de I’acuité visuelle, sans douleur
oculaire associée(120). La choroidite, les atteintes rétiniennes (vascularite ou occlusion
vasculaire) et les névrites optiques peuvent altérer de facon irréversible la vision et méme

provoquer la cécité(121).
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Dans notre série, les Iésions oculaires étaient retrouvées chez 7 malades soit 33,33 %,
avec une symptomatologie trés variable allant d’un flou visuel jusqu’a la baisse importante de
I’acuité visuelle. Les lésions les plus marquées étaient : la pan uvéite, la kératite, I’atrophie
optique, 'cedéme papillaire, I’hémorragie péri papillaire avec des lésions de nécrose et

vascularites rétiniennes.

Figure 40 :(a) uvéite antérieure a hypopion, (b) Foyers nécrotique-hémorragiques au fond
d’eil lors d’une uvéite postérieure au cours d’une maladie de Behcet
Atteinte articulaire :

Les atteintes articulaires sont fréquentes dans la maladie de Behcet, touchant environ 50
% des patients, et peuvent apparaitre plusieurs années avant d'autres symptomes. Elles se
manifestent par des arthralgies ou de l'arthrite, pouvant étre mono-articulaires, Oligo-
articulaires ou polyarticulaires, affectant principalement les grandes articulations comme les
genoux et les chevilles. Bien qu'une sacro-illite puisse survenir, en particulier chez les
patients porteurs de I'HLA-B27. Les atteintes articulaires sont souvent récidivantes et
asymétriques, et bien que des lésions destructrices soient rares. Un liquide articulaire
inflammatoire peut étre détecté lors de ponctions(120).

Dans notre étude, I’atteinte articulaire était présente chez 6 malades soit 28,57% et se
manifeste sous forme d’arthralgie de type inflammatoire chez 4 cas et mécanique chez 2 cas

sans atteinte musculaire associée.
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Atteinte cardiaque :

Les atteintes cardiaques sont relativement rares dans le cadre de la maladie de Behget.
Elles peuvent se présenter sous différentes formes, telles que des péricardites, des
myocardites, des endocardites, ainsi qu'un prolapsus de la valve mitrale. D'autres
complications incluent des Iésions des valves cardiaques, des thromboses, des fibroses endo
myocardiques et des atteintes des arteres coronaires, notamment des anévrismes
coronaires(122,123)

Atteinte vasculaire :

L’atteinte vasculaire de la maladie de Behcet peut se manifester par des thromboses
veineuses profondes, des thrombophlébites superficielles, des anévrismes artériels et des
thromboses artérielles. L’atteinte veineuse est la plus fréquente et peut aboutir a la fois a des
TVP et des thrombophlébites superficielles. Les atteintes veineuses les plus graves sont
constituées par les thromboses des veines cave supérieure et inférieure, des sinus cérébraux
et des veines sus-hépatiques (syndrome de Budd-Chiari). L’atteinte artérielle est observée
dans 3-5% des cas et peut se manifester a la fois par des anévrismes artériels et des
thromboses artérielles. Les anévrismes peuvent toucher toutes les artéres mais les arteres
pulmonaires sont tres caractéristiques de la maladie de Behcet, les particularités de I'atteinte
artérielle sont une association fréquente a des TVP, I'atteinte simultanée de plusieurs arteres,
I’association concomitante d’anévrismes et de thromboses, le déclenchement de I’'atteinte
artérielle par des gestes invasifs sur les arteres (artériographie, gazométrie artérielle, biopsie
pulmonaire, pontage artériel) et une mortalité élevée (20%), dans une maladie ou le pronostic
vital est rarement engagé(120).

Dans notre série, les thrombophlébites superficielles et profondes des membres
inférieurs étaient présentes chez 5 cas soit 23,81 % associée a |’atteinte cardiaque chez un

seul cas soit 4,76 % type péricardite.
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Atteinte digestive :

Les symptomes cliniques en relation avec une atteinte digestive dans la maladie de
Behcet sont variés et comportent I’anorexie, les nausées et vomissements, la dyspepsie, les
diarrhées et les douleurs abdominales. L’endoscopie peut révéler une inflammation muqueuse
segmentaire et des ulcérations apthoides touchant le plus souvent l’iléon, le ceecum et le
colon ascendant. Les structures sont rares, mais une inflammation transmurale et des fistules
sont fréquemment observées. L’atteinte digestive de la maladie de Behcet présente donc
beaucoup de similarités avec les maladies inflammatoires de I’intestin, la maladie de Crohn en
particulier(120)

Dans notre série, les manifestations digestives étaient marquées chez 2 malades soit 9,52 %

sous forme de douleurs abdominales isolées.

Figure 41 : Multiples Iésions apthoides au niveau de I'iléon chez une patiente avec un entéro-
Behcget

Atteinte pleuropulmonaire :

Les complications pulmonaires sont également peu fréquentes et peuvent se manifester
par des anévrismes pulmonaires, qui constituent lI'une des causes de mortalité associées a la
maladie de Behcet. D'autres symptomes incluent I'hémoptysie, la toux, la dyspnée et des

douleurs thoraciques(124)
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Dans notre série aucun cas n’a rapporté ces signes.

Atteinte rénale :

L’atteinte rénale dans la maladie de Behget est classiquement considérée comme
exceptionnelle. Néanmoins, une publication récentel4 rapporte la présence d’une atteinte
rénale chez 159 patients atteints d’'une maladie de Behcet: une amyloidose de type AA était
présente chez 69 patients, une glomérulonéphrite chez 51 patients, une maladie vasculaire
rénale (surtout des anévrismes artériels) chez 35 patients et une néphrite interstitielle chez 4
patients(120).

Dans notre série aucun cas n’a rapporté ces signes.

Autres :

De nombreux patients rapportent des symptomes non spécifiques, notamment une
fatigue intense et un malaise général. La pancréatite est extrémement rare. Des atteintes de
I'oreille externe accompagnées de paralysie faciale et du syndrome d'Horner ont également

été signalées.
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VIl. Criteres de classifications et diagnostic positif

En I'absence de marqueur biologique fiable, la MB est définie par des critéres cliniques.
Quinze types de classifications différentes ont été proposés mais a partir des années 1990 les
criteres de I'International Study Group(125) se sont imposés comme l'outil de classification
utilisé dans la plupart des études épidémiologiques. Il reste cependant une importante
hétérogénéité entre les études a cet égard. Ces différents criteres sont structurés de maniere
assez semblable en s’appuyant sur [|'aphtose et les manifestations cutanées et
ophtalmologiques comme principales caractéristiques (tableau XIV).

Une étude ayant comparé de facon exhaustive les différents critéres a montré une
variabilité de leurs caractéristiques intrinseques avec une sensibilité et une spécificité d’au
moins 80%(126). En pratique courante, il faut rester critique vis— a- vis de ces critéres. lls ne
tiennent en particulier pas compte de la présence de plusieurs manifestations cliniques
fréquentes et importantes de la maladie de Behcet, en particulier les manifestations
articulaires, neurologiques, digestives et vasculaires.

Il est donc probable que dans le cadre d’études épidémiologiques, I'utilisation d’un
systeme de classification plutét que d’un autre entraine des variations seulement marginales.
Malgré cela, il faut tendre vers une harmonisation, et les nouveaux criteres internationaux de
classification de la maladie de Behcet proposés en 2013(126) peuvent laisser espérer une

universalisation des outils de classification.
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Tableau XIV : Caractéristiques de 5 systémes de classification de la MB (1, 2, 140,141) :
Variables Mason et O ’'Duffy JBDRC 1974 JBDRC 1987 International International criteria
Barnes Study grou
e for Behget’sdisease
Année de publication 1969 1974 1974 1987 1990 2013
Eléments de
classifications
Aphtose buccale AB Majeur Majeur Majeur Majeur Obligatoire 2 points
Aphtose génitale Majeur Majeur Majeur Majeur Facultatifs 2 points
Atteinte oculaire Majeur Majeur Majeur Majeur Facultatifs 2 points
Atteinte cutanée Majeur Majeur Majeur Majeur Facultatifs 1 point
Pathérgie test+ Facultatifs 1 point
Atteinte articulaire Mineur Mineur Mineur Mineur
Atteinte vasculaire Mineur Mineur 1 point
Thrombophlébite Mineur
Atteinte cardio Mineur
vasculaire
Atteinte neurologique Mineur Majeur Mineur Mineur 1 point
Atteinte digestive Mineur Mineur Mineur
Orchi-épididymite Mineur Mineur
Histoire familiale Mineur
Conditions de 3 items -Forme -Forme -Forme AB et au moins | Au moins 4 points
remplissage des majeurs ; complete : compleéte : complete : un item
criteres 2 items AB ou AG et 4items 4items majeurs facultatif
majeurs 2 items majeurs - -forme
et2 majeurs forme incompléte :
mineurs -forme incompléete : | 3itéms majeurs
incompléte 3itéms ; 2 items
AB et un majeurs ; majeurs et
autre item Atteinte 2itéms mineurs
majeur ; AG oculaire et ; atteinte
et un autre un autre oculaire et un
item majeur item majeur autre item
majeur ; 2
items mineurs
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VIIl. Etude para-clinique :

Le diagnostic de la maladie de Behcet reste exclusivement clinique basé sur les criteres
diagnostic de ISG « international study groupe for Behcet’s disease ». Les examens

paracliniques étant non spécifiques.

1. Biologie :

La maladie de Behcet ne présente pas d'anomalies biologiques spécifiques. Elle se
caractérise plutot par un syndrome inflammatoire non spécifique qui se manifeste lors des
poussées. Ce syndrome peut inclure des symptomes tels qu'une anémie, une
hyperleucocytose avec prédominance de polynucléaires neutrophiles, ainsi qu'une vitesse de
sédimentation accélérée. De plus, durant la phase active de la maladie, il est possible
d'observer une augmentation des immunoglobulines dans le sérum.

Dans notre série, on a observé un syndrome inflammatoire non spécifique marqué par
une hyperleucocytose a polynucléaire neutrophile chez 5 patients soit 23,80 %, une
accélération de la vitesse de sédimentation chez 6 malades soit 28,57 % et une élévation de la
CRP chez 9 malades soit 42,85 %. Aussi on a objectivé un seul cas
d’hypergammaglobulinémie.

2. Etude du LCR:

L’étude du liquide céphalorachidien peut montrer des anomalies différentes dans les
atteintes parenchymateuses et non-parenchymateuses du neuro-Behcet. Dans les atteintes
parenchymateuses, on retrouve habituellement une pléiocytose [neutrophile et ou
lymphocytaire] et une élévation de la protéinorachie avec une glycorachie normale, cependant
le LCR peut étre totalement normal(127).

Dans les atteintes extra-parenchymateuses, I’'analyse du LCR met en évidence de
maniere quasi-constante une hyper pression du liquide. Cela est le témoin de I’hypertension
intracranienne Secondaire a I’obstruction du retour veineux, Par contre, des anomalies de type

inflammatoire sont plus rares (0-20 % des cas)(127).
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L’existence d’une synthése Oligoclonale d’IgG dans le LCR n’est pas spécifique et se
retrouve dans beaucoup d’autres atteintes inflammatoires de la sclérose en plaques, neuro-
sarcoidose. Elle est présente dans environ 16 % des méningo-encéphalites du NB
parenchymateux, et n’est en regle pas retrouvée dans les formes extra-
parenchymateuses(127)

La synthese intrathécale de b2-microglobuline a été aussi rapportée chez les patients
porteurs du neuro-Behcet

Dans une large série turque portant sur des patients atteints du neuro-Behcet, I’étude
du LCR était normale dans 27 % des cas et elle a mis en évidence une pléiocytose et/ou une
élévation de la protéinorachie chez 60 % cas. L’'index d’immunoglobuline G [IgG] était élevé
chez 73 % des patients, alors que les bandes Oligoclonales IgG n’étaient présentes que dans
16 % des cas (16)La cellularité médiane était de 30/mm3 pour les méningites lymphocytaires,
avec une hyperprotéinorachie médiane a 0,6 g/L (127)

Dans notre série, I’étude du LCR a trouvé une hyperleucocytose a prédominance
lymphocytaire aseptique avec une hyperprotéinorachie et glycorachie normal chez 9 malades

soit 42,86 % et normal chez 11 patients soit 52,38 %.

3. Recherche de I’Ag HLA B51 :

Dans une étude algérienne portante sur l'association des alleles HLA-B 51 avec la MB,
157 patients sont sélectionnés selon les critéres internationaux de la MB (CIMB) et comparés
aux 1110 sujets apparemment sains. L’étude a été réalisée a l'aide de deux techniques de
biologie moléculaire « Polymerase Chain Reaction Sequence Specific Oligonu- cleotide » PCR-
SSO et « Polymerase Chain Reaction Sequence Specific Primers » PCR-SSP. Les résultats
obtenus confirment l'association de I'allele HLA-B 51 avec la MB indépendamment du sexe.
D'autres alleles HLA-B semblent étre aussi Associés a la MB, c'est le cas, des alleles HLA-B 07
et HLA-B 37 qui sont associés a la susceptibilité a la MB et les alleles HLA-B 07 et HLA-B 44
qui sont associés a la résistance a cette pathologie. Le HLA-B 37 est associé a la MB chez les

sujets de sexe féminin tandis que l'allele HLA-B 07 est retrouvé associé a la MB chez les
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hommes (128). L'effet protecteur de l'allele HLA-B 44 contre la maladie est uniquement
démontré chez les sujets de sexe masculin hors qu'elle est absente chez l'ensemble des
patents. L'ensemble de ces résultats évoquent fortement que les alleles HLA-B 51, B 27, B 37,
B 07 et B 44 sont associés avec la MB dans cette cohorte(129).

La positivité de I'allele HLA-B51 ne semble pas jouer sur la prévalence des atteintes
neurologiques, mais pourrait influencer leur sévérité (130).

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

4. Neuroimagerie :

L'imagerie cérébrale, en particulier I'lRM, joue un role clé dans le diagnostic, permettant
d'identifier les lésions typiques et de suivre I'évolution de la maladie. Elle aide a différencier
les formes parenchymateuses des atteintes vasculaires, et a détecter d'éventuelles
complications, telles que les thromboses veineuses cérébrales. En outre, l'imagerie contribue
au diagnostic différentiel, écartant d'autres pathologies inflammatoires ou vasculaires du

systéme nerveux.

4.1. Imagerie par résonance magnétique

L’IRM est un outil essentiel pour I'exploration du neuro-Behcet, offrant une sensibilité
supérieure, une meilleure caractérisation des lésions, une exploration détaillée de la fosse
cérébrale postérieure et un suivi efficace des patients. Ces avantages font de I'IRM une
modalité d'imagerie privilégiée dans le cadre du diagnostic et du suivi du neuro-Behcet,
complétant ainsi les informations obtenues par la TDM, qui reste utile dans certaines
situations cliniques.

L’IRM permet une meilleure détection des lésions localisées au niveau du tronc cérébral,
du thalamus, du pallidum, du noyau caudé, du striatum, du locus Niger, de la capsule interne,

des parois du troisiéme ventricule et des voies optiques (131).

a) Protocole de ’IRM :

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

comporter les séquences suivantes : pondérées en T2 et T1 sans et avec injection du GADO,
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séquences FLAIR, séquence de diffusion et angiographie par résonance magnétique (132,133),
dont les principales caractéristiques sont les suivantes :

< Séqguence pondérée en T1 :

La séquence T1 offre un contraste anatomique :
La substance blanche est blanche.
La substance grise est grise.
Le LCR est noir (T1 le plus long).

< Séguence pondérée en T2 :

La séquence T2 donne un contraste inversé :
La substance blanche est la plus foncée (T2 le plus court).
La séquence grise est entre les deux (proche de la substance blanche), mais plus
clair que la substance grise.
Le LCR est blanc (T2 le plus long)
La plupart des phénomeénes pathologiques s’accompagnent d’une inflation hydrique.
Leur signal se rapproche avec celui du LCR et apparait hypointense en T1 et surtout hyper
intense en T2(134)

< Séquence FLAIR :

Il s’agit d’une technique d’acquisition permettant d’obtenir des images tres fortement
pondérées en T2 tout en supprimant le signal des liquides tels que le LCR, ce qui permet de
mettre en évidence des lésions en hypersignal contigués a ces espaces et qui n’étaient pas
visibles sur les séquences T2 car confondus avec I’hypersignal du LCR (135). Elle a donc
I'avantage de mieux détecter les lésions sous corticaux ou paraventriculaires en raison d’un
tres bon contraste entre le liquide céphalorachidien noir et la Iésion hyperintense.

< Séquence de diffusion :

L’'imagerie de diffusion est une technique IRM dont le contraste est déterminé par les
mouvements des molécules d’eau au sein du parenchyme. Ces mouvements sont caractérisés

par le coefficient de diffusion apparent appelé ADC (apparent coefficient diffusion). Cette
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technique est particulierement sensible pour la détection précoce de I'infarctus cérébral mais
d’autres affections du systéme nerveux central s’accompagnent d’une modification de la
diffusion de I’eau et peuvent étre étudiées en diffusion.

Il s’agit d’une méthode simple, rapide permettant d’apporter des éléments importants
pour le diagnostic précoce, les mécanismes physiopathologiques et le pronostic de la maladie
(136).

< |RM du Tenseur de diffusion :

L'IRM du Tenseur de Diffusion (DTI) est une technique avancée d’IRM qui permet de
mesurer la diffusion directionnelle de l'eau dans les tissus cérébraux. Contrairement a
I'imagerie de diffusion classique qui évalue la diffusion isotrope (mouvement des molécules
d'eau dans toutes les directions), le DTI quantifie I'anisotropie de la diffusion, c'est-a-dire la
diffusion préférentielle des molécules d'eau le long des fibres nerveuses. Cette technique
permet de visualiser et d'analyser la microstructure de la matiére blanche du cerveau.(137)

Le DTI génere plusieurs paramétres, dont le principal est I'anisotropie fractionnelle (FA),
qui mesure la cohérence directionnelle de la diffusion. Une FA élevée indique une diffusion
organisée, typique de la matiére blanche, tandis qu'une FA faible peut signaler des Iésions ou
une dégradation de la matiere blanche.

Cette technique, bien qu'un peu plus complexe et plus longue que l'imagerie de diffusion
standard, apporte des informations supplémentaires essentielles pour le diagnostic,

I'évolution, et le pronostic des maladies affectant la matiére blanche
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Figure 42 : séquence de tenseur de Diffusion montre la tractographie des fibres nerveuses.

(138)

< Spectroscopie par résonance magnétique (SRM) :

La spectroscopie permet de distinguer le Neuro-Behcet des maladies présentant des
[ésions similaires a I''IRM classique, comme la sclérose en plaques ou les tumeurs.

< Séguence pondérée en T1 avec injection de chélates de Gadolinium :

Lorsqu’il existe une prise de contraste, on observe une augmentation du signal en
séquence pondérée en T1 des lésions (134). Les lésions en séquence pondérée TI1,
apparaissent en iso ou souvent en hyposignal (139). Apres injection de gadolinium, les lésions
présentent un rehaussement variable, indépendant du caractére évolutif ou non des lésions.

« Angio IRM :

L'angio-IRM est une technique d'imagerie par résonance magnétique dédiée a I’étude

des vaisseaux sanguins, permettant une visualisation précise du réseau artériel et veineux

sans injection de produit de contraste iodé, contrairement a lI'angiographie conventionnelle. Le
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contraste en angio-IRM est principalement déterminé par le flux sanguin a travers les
vaisseaux, permettant de cartographier les arteres et les veines.

Cette technique est particulierement utile pour détecter des anomalies vasculaires telles que
les anévrismes, thromboses ou sténoses. Elle est cruciale pour diagnostiquer les atteintes
vasculaires du systéme nerveux central, notamment dans le Neuro-Behcet, ou elle permet
d'identifier 'atteinte des veines cérébrales.

b) Sémiologie radiologigue des Iésions du neuro-Behcet :

L'IRM permet de détecter des altérations du signal dans différentes zones du systeme
nerveux central. Les lésions les plus fréquemment observées apparaissent sous forme
d'hypersignaux sur les séquences pondérées en T2, tandis qu'elles peuvent apparaitre en
hyposignal ou rester invisibles sur les séquences T1 (140).

Aprés l'administration de gadolinium, le rehaussement des lésions peut varier,
indépendamment de leur caractéere évolutif. Les séquences T2 mettent en évidence des lésions
plus étendue par rapport a celles visualisées sur les séquences T1(140).

% L’atteinte parenchymateuse :
> Phase aigiie :

Les lésions se présentent en hyposignal ou en iso signal sur les séquences T1, et en
hypersignal sur les séquences T2 et FLAIR, avec des tailles variées, allant de petites lésions
punctiformes et multiples a de larges zones confluentes. Certaines lésions peuvent étre
volumineuses et entrainer un effet de masse(141), cette atteinte intéresse le plus
fréqguemment le tronc cérébral et s’étend au diencéphale, la substance blanche sous-corticale
temporale et frontale, la capsule interne, le thalamus et les noyaux gris centraux sont moins
fréguemment touchés elle est typiquement unilatérale mais une répartition bilatérale peut se
voir(142). Sur les séquences T1 aprés injection, on observe un rehaussement de contraste,
indiquant une rupture de la barriere hémato-encéphalique (141). L'utilisation de gadolinium

peut parfois permettre de détecter des lésions actives qui ne sont pas visibles sur les
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séquences non injectées. Le rehaussement de contraste peut étre de type nodulaire, annulaire
ou diffus.

Ces anomalies parenchymateuses s’associent le plus souvent a une méningite avec un
épaississement et un rehaussement méningé(142)

Dans notre série Les lésions de démyélinisation étaient en général d’aspect punctiforme
de diameétres infra-centimétriques et d’autre en plage en hypersignal en T2, T2 Flair et
hyposignal en T1 avec prise du contraste nodulaire chez 2 cas et annulaire en péri
ventriculaire chez un seul cas sans cedeme péri lésionnel ou effet de masse sur les structures

médianes
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Figure 43 : IRM encéphaligue : lIésion confluente en hyposignal T1, hypersignal T2 et flair

(fleche) sans restriction de la diffusion intéressant le pédoncule cérébral droit, le
mésencéphale et la capsule interne droite avec prise de contraste nodulaire (téte de fleche)
chez un homme de 32 ans, présentant une uvéite bilatérale et aphtose bipolaire récidivante

(143)

L Axiale T1 C+
Figure 44 : Plages en hypersignal T2 et FALIR intéressant les 02 thalami et les pédoncules

cérébraux (téte de fleche) sans rehaussant aprés injection de gado chez un jeune de 21 ans
suivi pour Neuro-Behcet (143)
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Figure 45 : IRM encéphalique : processus lésionnel confluent mésencéphalo—ponto-capsulaire
bilatéral, en hypersignal T2 et flair (fléche) avec remaniement hémorragique (étoile) et prise
de contraste nodulaire au niveau de I’hémi Pons gauche (téte de fléche) chez un patient de
40ans, sans ATCD pathologique particulier, admis pour trouble de conscience (neuro Behget

inaugurale) (143)

Figure 46 : Plage Iésionnelle mal circonscrite mésencéphalo thalamo—_cépsulaire droite, en
hyposignal T1, hypersignal T2 et Flair, rehaussée de facon annulaire et hétérogéne (téte de
fleche). Elle exerce un effet de masse sur le V3 qui est collabé chez un patient de 30 ans,
suivie pour maladie de Behcet. (143)
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Coro Flair K.

Figure 47 : IRM cérébrale : plusieurs lésions intra—parenchymateuses hémisphériques
bilatérales hyperintense en T2 et Flair, rehaussées aprés contraste notamment au niveau
pariéto- occipital gauche avec effet de masse sur le VL homolatéral, chez un patient de 26 ans
suivi de neurobehcet.(143)

> Phase chronique :

Les lésions parenchymateuses généralement disparaissent ou diminuent de taille et
d’intensité(142). Les atrophies parenchymateuses sont les constatations les plus habituelles a
I'imagerie. Elles sont les séquelles d'une nécrose avec une gliose réactionnelle.
surtout en I'absence d’atrophie corticale associée(142)(spécificité de 96,5% et une faible
sensibilité).

Dans notre série, I'IRM a mis en évidence 4 cas soit 25 % d’atrophie cérébrale : 3 cas
d’atrophie cortico sous corticale a I'étage sus tentoriel, dont un est associé a une gliose et un

seul cas d’atrophie du tronc cérébral.
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Figure 48 : IRM cérébrale montrant une diminution de taille de I’hémi-Pons droit et du
pédoncule cérébral droit chez un patient de 36 ans suivi pour MB présentant un syndrome
tétrapyramidal déficitaire du cdté gauche (143)
Les lésions entre la phase aigilie et chronique, selon Gerber(144), 40 % des lésions

disparaissent totalement sur les IRM de contrble, 35 % diminuent de taille et 25 % restent
inchangées ; aucune lésion n’augmente de taille(145). Le neuro-Behcet est une vascularite
avec prédilection veineuse selon les données des études d'autopsie et de biopsie (146-1438).
Les lésions du neuro-Behcet sont dues a des infarctus veineux, avec accumulation de l'eau
dans l'espace interstitielle a la phase aigiie, ce qui explique la diminution de la taille et
I'intensité de I'hypersignal en T2 et en FLAIR a la phase chronique.
> Siege :

L’atteinte parenchymateuse est la plus fréquente rendant compte de 60 a 81 % de
I’ensemble des atteintes neurologiques

L'implication du tronc cérébral a été observée dans la majorité des séries, présentant
des anomalies de signal, dont la moitié était associée a une atrophie du tronc. Ces altérations
peuvent se localiser dans la région mésencéphalique, la protubérance et le bulbe, du tronc
cérébral est en général étendu et cliniquement symptomatique. Certains auteurs ont méme
rapporté des formes d’aspect pseudo-tumoral avec effet de masse (149,150)

Les noyaux gris centraux constituent la deuxiéme localisation la plus fréquemment

rapportée dans la littérature. Les anomalies de signal affectent indistinctement le thalamus,
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les noyaux caudés et lenticulaires (141), les anomalies de signal de la substance blanche
siegent aussi bien au niveau de la substance blanche profonde (capsule interne, capsule
externe, corps calleux, centre ovale) qu’au niveau de la substance blanche sous corticale. Ces
anomalies de signal de la substance blanche sont de petites tailles et n’ont pas de
localisations préférentielles périventriculaires comme dans la sclérose en plaques.

Le cervelet constitue la quatrieme localisation Iésionnelle, se manifestant sous la forme
d'une atrophie, parfois associée a une atrophie du tronc cérébral. Les anomalies de signal sont
rares au niveau du cervelet(140,141).

Dans notre série les lésions de démyélinisation de la SB étaient observées chez 9 cas
soit 56,25% : 5 cas en sus tentoriel : cortico sous corticale, péri ventriculaire, NGC, la capsule
interne et le corps calleux et des lésions en sous tentoriel chez 4 cas : le mésencéphale, la
protubérance, le bulbe et le cervelet

% Atteinte des vaisseaux :

Le neuro-Behcet est une vascularite a prédominance veineuse, ce qui explique la
fréquence plus élevée des thromboses veineuses par rapport aux thromboses artérielles.

Dans notre série, sur les 15 cas d'atteinte vasculaire, 13 cas avaient des
thrombophlébites cérébrales et 2 cas présentaient un AVC ischémique.

> Thromboses veineuses :

L’IRM est plus sensible pour mettre en évidence le caillot grace a sa combinaison de
séquences et a sa sensibilité élevée a la susceptibilité magnétique des produits de
dégradation du sang, notamment en T2*. Comme au scanner, l'intensité du signal du caillot
en IRM dépend de son age. Ainsi, dans les tous premiers jours, au stade de
désoxyhémoglobine, le caillot apparait en iso signal T1, hyposignal T2 et FLAIR, mimant ainsi
guasiment le signal de flux veineux normal et faisant potentiellement errer le diagnostic. Une
séquence d’ARM veineuse, mais aussi un T2 en écho de gradient (T2*), redressent le
diagnostic, puisque le thrombus donne un hyposignal franc, artefactuel, sur cette derniéere

séquence. Plus tard, durant la deuxieme semaine et la présence de méthémoglobine, le caillot
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apparait hyperintense sur I’ensemble des séquences, a savoir en T1, en T2 et FLAIR, mais
aussi en séquence de diffusion. Il est important de savoir que les sinus veineux duraux
circulant normalement sont de signal opposé en FLAIR. En cas de thrombose, ils apparaissent
anormalement avec la méme intensité de signal, peu importe le moment de réalisation de
'IRM. Au stade chronique, le signal du caillot est tres variable et dépend du degré
d’organisation du caillot. Il est typiquement en iso signal T1, iso/hypersignalT2.(151)

L'utilisation d'une séquence en écho de gradient T2 (T2*) permet de détecter le
thrombus, apparaissant en hyposignal intense s'étendant au-dela des limites anatomiques du
sinus (effet de susceptibilité magnétique), des les premiers jours, y compris dans les petites
veines, comme les veines corticales(152). La visualisation du caillot en IRM n’étant pas
toujours aisée, il est souvent nécessaire de réaliser une vénographie pour confirmer le
diagnostic et ’extension de I'occlusion veineuse (151).

L’angiographie par résonance magnétique (ARM) est une technique complémentaire de
I'IRM cérébrale. Elle permet la visualisation de la circulation veineuse et d’'une thrombose
grace aux séquences temps de vol (TOF) 2D ou 3D, et contraste de phase. A la phase aigué de
la thrombose veineuse, les deux séquences d’ARM montrent une absence de signal dans la
veine thrombosée. En phase subaigué, si la technique en temps de vol est d’interprétation
délicate (le thrombus semi-récent hyperdense peut étre confondu avec le flux normal, méme
si le signal est moins intense que le flux circulant), ’ARM contraste de phase montre un
aspect iso-intense du thrombus. En phase chronique, ’ARM veineuse peut montrer une
reperméabilisation du sinus. Les limites de cette technique sont I’étude des veines corticales
et les thromboses segmentaires (153).

En IRM, les séquences d’ARM veineuse avec injection de gadolinium sont aujourd’hui
préférées aux séquences 2D TOF ou d’ARM en contraste de phase, trop sujettes aux artefacts
de flux et qui engendrent ainsi trop de perte de signal dans un sinus veineux de petit

diametre ou circulant lentement, comme I’est souvent le sinus transverse gauche.
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L'utilisation du gadolinium en IRM [Gadolinium-DTPA ou DOTA- gadolinium] est
essentielle pour détecter les thrombophlébites dans le Neuro-Behcet. Lorsqu'une
thrombophlébite est présente, le contraste permet de montrer un rehaussement des parois
veineuses, signe d'une inflammation active. La sémiologie de I’ARM veineuse injectée est la
méme que celle de I'angioscanner, montrant un defect de remplissage de la structure
veineuse occluse et réalisant donc un aspect de delta vide. On se méfiera des granulations de
Paccioni qui entrainent aussi un défaut de remplissage focal dans un sinus veineux, mais
celui-ci est en général de petite taille, inférieur a 2 cm de long, de forme oblongue, et
préférentiellement localisé le long du sinus sagittal supérieur et a proximité de la jonction
sinus transverse - sinus sigmoide. Notons toutefois que si les occlusions courtes et
suspendues sont rarement pathologiques, elles peuvent se voir en cas de fistule durale
associée. Les ARM dynamiques en 4D, connues pour parfaitement montrer I'’ensemble du
réseau veineux intracranien, permettent alors d’opacifier les shunts artério veineux avant les

veines.(151)

Figure 49: IRM en coupe axiale en T1 avec injection de Gadolinium en séguence T2 : image
lacunaire au sein de la lumiere de STD en rapport avec une TVC (143)
Les signes indirects, bien que plus fréquents, ne sont pas spécifiques. L'cedéme cérébral

se manifeste par des zones en hypersignal FLAIR et T2 dans la substance blanche sous-

corticale, effacant les sillons, avec un léger effet de masse comprimant les ventricules, leur
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donnant un aspect réduit, les Iésions hémorragiques cérébrales, telles que les pétéchies
cortico-sous-corticales et les hématomes compressifs, compliquent l'infarctus veineux dans
plus de 30 % des cas. Leur détection en IRM varie selon le timing et la séquence utilisée, avec
la séquence T2* étant particulierement sensible aux petites hémorragies. Un hématome sous-
dural (8 %) et une hémorragie sous-arachnoidienne, bien que rarement isolés, peuvent
constituer le mode de présentation initial de la thrombose veineuse cérébrale (TVC) (154).

> Atteinte artérielle :

L'atteinte artérielle dans les maladies neurovasculaires est trés rare, représentant 1 a 2,2
% des cas selon les études(155). Elle se manifeste principalement par un AVC ischémique ou
une hémorragie méningée ou intracérébrale, affectant surtout les gros troncs artériels, tels
que les artéres cérébrales antérieures et moyennes, souvent sous forme d'anévrismes
fusiformes multiples(156).

Les anomalies de la paroi artérielle peuvent entrainer une distension conduisant a un
véritable anévrisme(157), un faux anévrisme par perforation (aphte artériel), ou une
dissection(158). Des cas de sténose et/ou de thrombose artérielle ont également été
observés(159)Sur I'IRM, I'AVCI apparait en hypersignal T2 et FLAIR, en hyposignal T1 bien
systématisé selon un territoire vasculaire, avec restriction de la diffusion.

L'aspect le plus caractéristique des atteintes artérielles est le rétrécissement segmentaire des
arteres cérébrales, les sténoses et les occlusions vasculaires ou des anévrismes artériels.
En cas de rupture d'anévrisme avec un AVC hémorragique ou hémorragie méningée, on
note que le signal du saignement change selon son age. Pour I’AVC hémorragique :
> A la phase aigiie : il apparait en iso signal T1 (protéines), hyposignal T2, T2*
(désoxyhémoglobine).

> A la phase subaigué : il apparait en hypersignal T1 a la périphérie de I'nématome
(méthémoglobine) avec un hyposignal relatif central en T2, évolue vers un
hypersignal en T1 et hypersignal en T2 avec hyposignal périphérique.

En phase tardive : hyposignal T1 et T2 (Hémosidérine).
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Figure 50 : IRM : plage Iésionnelle cortico sous corticale fronto- temporo-pariétale gauche en
hyper signal T2 et flair (fleche blanche) : AVC ischémique sylvien total gauche avec occlusion
totale de la carotide interne homolatérale (fleche rouge) (143)

Toutefois, ’Angio IRM peut apparaitre normale si elle est réalisée tardivement ou aprés

un traitement par corticostéroides ou héparine. De plus, le site des anomalies agiographiques
ne permet pas de déterminer une étiologie spécifique.

Dans notre série, I’Angio IRM a permis de montrer I’absence du signal au niveau du sinus
longitudinal supérieur chez 5 cas soit 23,81 %, le sinus sigmoide chez 2 cas soit 9,52 %, le
sinus transverse chez un seul cas soit 4,76 % et les veines cérébrales centrales chez 4 cas soit
19,05 %, En ce qui concerne I’atteinte artérielle I’Angio IRM était pathologique chez 2 cas soit
9,52 %, en montrant des thromboses artérielles intéressant I’artére sylvienne superficielle

gauche chez un seul cas et I’artére irriguant le tronc cérébral chez un autre cas.
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Figure 51 : IRM cérébrale en coupe axiale avec injection de GADO a objectivé une Thrombose
veineuse du sinus latéral droit (étoile) étendue au golf de la jugulaire (fleche), confirmée sur la
séquence 2D TOF (téte de fleche) chez un patient de 35ans avec aphtose bipolaire + EME

(143)

Dans notre série, un seul cas a présenté un AVC hémorragique.

< Méninges :

L'atteinte des méninges dans le neuro-Behcet peut se manifester de deux manieres non
spécifiques : soit par une prise de contraste des leptoméninges en cas de méningite visible en
T1 injecté, soit par une pachyméningite, caractérisée par un épaississement et un
rehaussement méningé en T1 et T2, avec un rehaussement net au produit de contraste
paramagnétique(160). L'épaississement apparait en iso signal ou hyposignal en T1 et T2,
souvent avec un mince liseré périphérique d'hypersignal en T2 indiquant une
hypervascularisation ou une inflammation active. Un hypersignal diffus en T2 peut aussi étre
observé.

Fréquemment, on trouve l'atteinte méningée infraclinique qui se traduit par des
céphalées avec une IRM normale, s'inscrivant dans le cadre de I'hypertension intracranienne
bénigne(161,162).

Dans notre série, aucun cas trouvé.
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Figure 52 : IRM cérébrale en T1 C+ coupes axiales et coronales a 2 mois d’intervalle :
épaississement méningé frontal bilatéral plus marqué a droite (fleche noire) régression avec
nette de cet épaississement sur I'IRM de contréle (fleche blanche) (143)

< Aspect pseudo-tumorale :

Dans les formes pseudo-tumorale de neuro-Behcet, les lésions apparaissant en
hypersignal T2 et en hyposignal T1, avec une prise de contraste périphérique aprés injection
de gadolinium, s'accompagnant souvent d'un cedeme vasogénique important, Elles peuvent
provoquer un effet de masse sur les structures voisines(163), généralement peu marquées par
rapport a la taille des Iésions. Le diagnostic peut étre facile par la spectroscopie, qui montre
une élévation des pics de lipides, lactate, choline et myo-inositol, et une diminution du pic de
N-acétyl-aspartate en cas de tumeur(164). Si la spectroscopie ne peut pas trancher on aura
recours a la biopsie cérébrale.

Dans notre série, un seul cas a été décrit pour une forme pseudotumorale apparait en
hyposignal T1, hypersignal T2 et T2 FLAIR avec cedéme péri lésionnel et effet de masse sur les

structures médianes.
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Figure 53 : (A et B) IRM cérébrale coupe axiale montrant une Iésion pseudotumorale gauche
(A) associée a une atrophie de la protubérance gauche (B) ; coupe axiale aprés traitement chez
le méme patient montrant la régression de taille de |” atteinte Capsulo-lenticulaire et
thalamique gauche (C) associée a une atrophie protubérantielle gauche (D) (165)

< Atteinte des nerfs craniens :

L'atteinte des nerfs craniens dans la maladie de Neuro-Behcet est rare mais représente
une forme grave de manifestations neurologiques. Les nerfs craniens les plus fréquemment
impliqués sont le nerf optique, le nerf oculomoteur (lll), et le nerf facial (VIl), pouvant entrainer
des symptomes tels que la diplopie, la ptose ou une paralysie faciale. L'inflammation
vasculaire et les lésions du tronc cérébral, caractéristiques du Neuro-Behcet, sont souvent a
I'origine de ces atteintes. Ces manifestations sont généralement associées a une évolution
sévere de la maladie, nécessitant une prise en charge rapide avec des traitements
immunosuppresseurs et corticothérapies pour éviter des complications irréversibles.

Les atteintes des nerfs craniens a I''IRM apparaissent généralement sous forme
d'hyperintensités en séquences pondérées T2 ou FLAIR, souvent localisées au niveau du tronc
cérébral. L'atteinte du nerf optique par exemple, peut se manifester par un épaississement et
un rehaussement du nerf, tandis que l'atteinte du nerf facial ou oculomoteur peut montrer des

anomalies similaires au niveau des noyaux craniens dans le tronc cérébral.
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4.2. TDM cérébrale :

La tomodensitométrie (TDM) peut étre utile dans le diagnostic du neuro-Behcet lorsque
les symptomes cliniques sont peu caractéristiques, bien qu'elle reste peu spécifique(166). Elle
permet de détecter de petites lésions et d’évaluer leur évolution, ainsi que I'effet des
traitements(167). Toutefois, dans de nombreux cas, les manifestations cliniques sont plus
marquées que ce que révelent les images obtenues par TDM, cela est souvent di a des lésions

trop petites pour étre détecté, ou I'lRM se révele alors beaucoup plus précieuse(168)

a) Protocole de la TDM :

La technique comporte des coupes spiralés (balayage continu) avec une épaisseur de
coupe de 1 a 3 mm, couvrant I’ensemble du cerveau, L'étude est réalisée sans injection de
PDC iodé a la recherche des hypodensités spontanés, des hémorragies sous arachnoidiennes
et aprés une injection intraveineuse du PDC iodé pour I’évaluation de la vascularisation
cérébrale en mettant en évidence des thromboses vasculaires cérébrales (139).

b) Lésions neurologigues tomodensitométriques :

Les lésions les plus couramment observées se caractérisent par des hypodensités
spontanées et une atrophie parenchymateuse. Les images d'cedéme cérébral, de calcifications
et d'hémorragie sous-arachnoidienne demeurent peu fréquentes, les lésions cérébrales sont
le plus souvent uniques dans 80 % des cas et multiples dans 20 % des cas

Dans notre série, la TDM cérébrale a été faite chez 21 malades : normal chez 8 cas soit
38,09 % et pathologique chez 13 cas soit 61,90 %.

> Images hypo denses :

Les images hypodenses peuvent étre localisées soit dans un territoire artériel, ou elles
traduisent des zones d’ischémie, soit dans un territoire veineux, ou elles correspondent a des
ramollissements veineux résultant d'une thrombose veineuse cérébrale.

Les ramollissements veineux non hémorragiques se manifestent par une hypodensité,
généralement située en région sous-corticale, accompagnée d'un effet de masse sur le

systeme ventriculaire, indiquant la présence d'un cedéme cérébral péri focal. Aprés injection
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de produit de contraste, il est possible de visualiser une prise de contraste partielle, sous
forme nodulaire ou gyriforme, au sein de cette hypodensité.

En revanche, les ramollissements veineux hémorragiques apparaissent sous forme
d'hyperdensités spontanées, de contours irréguliers, regroupées a l'intérieur de I'hypodensité.
Cet aspect irrégulier permet de les distinguer d'un simple hématome(166).

Les lésions ischémiques dans le cadre du neuro-Behcget peuvent se localiser en surface
au niveau des hémispheéres cérébraux ou de maniere plus profonde. Elles peuvent affecter la
substance blanche sous-corticale ainsi que la substance grise, notamment le thalamus et les
noyaux gris centraux. Chez les patients, ces lésions touchent fréquemment plusieurs
territoires simultanément et sont observées dans 18 % des cas. Bien que des hypodensités
puissent également apparaitre au niveau du cervelet, elles restent rares. Elles sont
généralement plus fréquentes a I'étage sus-tentoriel qu'a I'étage sous-tentoriel(169)

Dans notre série, on a observé 6cas d’hypodensités mal systématisée soit 28,57 %
évoquant un AVC d’origine veineuse du siége sus tentoriel chez 5 cas : cortico sous cortical,
périventriculaire, NGC (lenticulo caudé, thalamus) et capsulaire interne, et des Iésions en sous
tentoriel (tronc cérébral) chez un seul cas, ainsi une hypodensité systématisée évoquant un
AVC ischémique dans le territoire de I'artére sylvienne superficielle gauche a été rapporté

chez un seul cas soit 4,76 %.
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Figure 54 : IRM cérébrale en coupe axiale avec injection de GADO a objectivé une Thrombose
veineuse du sinus latéral droit (étoile) étendue au golf de la jugulaire (fleche), confirmée sur la
séquence 2D TOF (téte de fléche) chez un patient de 35ans avec aphtose bipolaire +
EME.(170)
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Figure 55 : TDM cérébrale en coupe axiale passant par la région capsulaire : Iésion hypodense
hétérogéne Capsulo thalamigue gauche chez un patient suivi pour neurobehcet

> (Edéme cérébral :

Le scanner cérébral peut montrer aussi un cedeme cérébral sous forme d’un aspect
collabé des ventricules et des espaces sous-arachnoidiens de la convexité (140). L’oedéme
cérébral apparait souvent comme des zones de faible densité (hypodenses) sur les images de

TDM, Cela est di a I'accumulation de liquide dans le tissu cérébral, qui réduit la densité

93


https://www.msdmanuals.com/fr/professional/troubles-neurologiques/proc%C3%A9dures-et-tests-neurologiques/tomodensitom%C3%A9trie-tdm-dans-les-troubles-neurologiques

Intérét de I'imagerie cérébrale dans le diagnostic du neuro Behget a propos de21cas : Expérience d I’Hopital Militaire
Avicenne Marrakech

apparente de ces zones. Les lésions peuvent étre focales ou diffuses, Dans le cas de neuro-
Behcet, les Iésions sont souvent multifocales et peuvent affecter différentes régions du
cerveau, y compris le tronc cérébral, les noyaux gris centraux et la substance blanche(171).
Lorsqu’il est important, cet cedeme peut exercer un effet de masse sur le systéme
ventriculaire et la ligne médiane et poser un probleme de diagnostic différentiel (169).

Dans notre série, un seul cas avait un cedéme cérébral soit 4,76% de nature cytotoxique
sans effet de masse sur les structures médianes.
> Thrombose veineuse cérébrale :

Le scanner peut montrer directement la thrombose cérébrale du sinus longitudinal
supérieur, I'image pathognomonique est celle du « Delta vide » correspondant a la prise de
contraste des parois du sinus s’opposant a l'absence d’opacifications de sa lumiére
thrombosée(140). Sa mise en évidence nécessite la pratique de fenétre appropriée (niveau 50
a 100 et largeur 200). Sa fréquence est relativement importante, puisqu’on la rencontre dans
35% des cas rapportés dans la littérature.

Si I’hypodensité centrale correspond a la visualisation directe du caillot, la prise de
contraste des parois correspond certainement a deux phénomeénes différents : hyperhémie
des parois du sinus au niveau de l'occlusion et du développement d’une circulation de
suppléance dans la paroi du sinus (172).

La thrombose veineuse cérébrale peut étre révélée aussi par des signes indirects
(;edeme cérébral, hémorragies intracraniennes et ramollissement veineux) témoignant du
retentissement cérébral de la thrombose veineuse cérébrale, Un thrombus peut apparaitre
hyperdense sur la TDM, ce qui est un indicateur direct de la présence du thrombus (140)

Dans notre série, on a visualisé la thrombose du sinus longitudinal supérieur (aspect du delta
vide) chez 2 cas soit 9,52%, alors que la thrombose des autres sinus était présente sous forme

des signes indirects : hypodensités mal systématisées.
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Figure 56 : TDM cérébrale aprés contraste montrant le signe du Delta (fleche rouge) +
Scanner cérébral en coupe axiale sans injection de produit de contraste illustrant le signe de
la corde (en fleche noire) associée au signe du triangle dense (en téte de fleche)

» Autres aspects :

Le scanner révele une atrophie parenchymateuse dans 47 % des cas et des hémispheres
cérébraux dans 27 % des cas. Cette atrophie peut étre localisée ou diffuse, et peut
s'accompagner de lésions ischémiques ou demeurer isolée tout au long de I'évolution de la
maladie. (173) (174) (175)

Dans notre série, des images d’atrophie cortico sous corticale en sus tentoriel été
observées chez 3 cas soit 14,28 %.

Une hémorragie sous-arachnoidienne peut, dans de rares cas, se manifester au début
de la maladie par une hyperdensité spontanée des citernes et/ou des espaces sous-
arachnoidiens sur les images de TDM sans injection(140).

Un phénomeéne d'hypovascularisation, résultant de la destruction lente et progressive
des petits vaisseaux, pourrait entrainer une atrophie parenchymateuse sans provoquer de
véritables foyers ischémiques. Cela n'explique que partiellement le contraste observé entre
une symptomatologie riche et un scanner (TDM) jugé normal, montrant des lésions limitées
par rapport a une clinique évocatrice et parlante(169)

Sous traitement par corticothérapie, et parfois méme spontanément, ces lésions peuvent

régresser de maniere partielle ou totale en I'espace de quelques semaines a plusieurs mois,
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selon la gravité et l'activité de la maladie. Cette réversibilité est le signe distinctif du caractére
inflammatoire des lésions parenchymateuses, traduisant leur nature transitoire et
potentiellement réversible. En cas de neuro Behcet inaugurale, la méconnaissance de ces
lésions parenchymateuses provoquées par des vascularites peut conduire a une confusion
avec un diagnostic de sclérose en plaques, d'accident ischémique, ou encore d'un processus
expansif intracranien d'origine tumorale ou infectieux(176)

Bien que la TDM cérébrale soit un outil diagnostique précieux, notamment pour
visualiser les lésions parenchymateuses et évaluer la gravité du processus inflammatoire, I''lRM
reste nettement plus performante, notamment pour l'exploration de la fosse cérébrale
postérieure. L'IRM permet une meilleure détection des lésions, une évaluation plus précise de
I'étendue du processus inflammatoire, et une différenciation plus fine entre les phases aigués
et chroniques de la maladie. De plus, elle est plus sensible pour suivre I'évolution des lésions

et détecter d'éventuelles récidives ou complications.

4.3. SPECT (Single-Photon Emission Computed Tomography):

La SPECT |[Single-photon emissioncomputed tomography] ou la scintigraphie de
perfusion cérébrale au technnicium TC99m désigne la tomoscintigraphie, c'est- a-dire la
technique d’imagerie fonctionnelle en trois dimensions [3D] basée sur ['utilisation de
radiotraceur émetteur de rayon gamma (177). Cette méthode évalue le flux sanguin cérébral
et permet une approche dynamique de la circulation veineuse cérébrale (177). Cette imagerie
fonctionnelle ou SPECT détecte au cours de la maladie de Behcet, la quasi- totalité des
anomalies (139), permettant de mettre en évidence un plus grand nombre de lésions
focalisées que I'IRM. Les lésions SPECT étant constituées de foyers d’hypoperfusion dans la
substance grise, surtout dans le cortex cérébral, mais aussi dans les noyaux gris centraux et
le cortex cérébelleux (177). Elle montre a la phase aigué de la maladie un défaut de perfusion
cérébrale concordant avec les infarctus vus a I'IRM. Elles peuvent également montrer une

stagnation de I’isotope autour de la thrombose.
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Figure 57 : coupe axiale de SPECT scan montrant des zones d’hypoperfusion fronto
pariétale droite et pariétale droite chez deux malades avec neuro Behget

IX. Diagnostic différentiel :

La Neuro-Behcet (NBD) doit étre distinguée de la sclérose en plaques (SEP). Bien que les
deux maladies apparaissent a un age similaire (20-40 ans), la SEP est plus fréquente chez les
femmes, tandis que la NBD est plus courante chez les hommes. Certains symptomes sont
partagés, mais difféerent en fréquence : la névrite optique, les troubles sensoriels, et les
symptomes cérébelleux sont courants dans la SEP mais rares dans la NBD. En revanche, les
céphalées, les troubles pseudobulbaires et les changements cognitifs précoces sont plus
fréquents dans la NBD. L'atrophie du tronc cérébral a I'lRM est un signe clé pour diagnostiquer

la NBD.(178)
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Figure 58 : IRM en coupes Axiales Flair (A-B C) : Hypersignal T2 et Flair de la SB profonde et
péri ventriculaire (fleche) bilatérale avec aspect perpendiculaire au grand axe du ventricule
latéral (téte de fleche chez une patiente de 36 suivie pour SEP (143)

Les infections du systéme nerveux central (SNC) sont une distinction importante a faire

par rapport a la NBD. Les encéphalites infectieuses, qu'elles affectent uniquement le cerveau,
la moelle épiniere ou les méninges, présentent des symptomes similaires a la NBD, tels que
céphalées, convulsions, et altération de I'état mental. Cependant, la fievre est souvent plus
élevée dans les infections. L'analyse du liquide céphalorachidien (LCR) est cruciale pour les
différencier : dans les infections bactériennes, la pression est augmentée, le glucose abaissé,
et les globules blancs sont élevés, tandis que dans les infections virales, le LCR reste clair avec
des lymphocytes prédominants. Des tests sanguins aident aussi a identifier les
pathogenes.(178)

En IRM, les lésions associées aux infections du SNC se différencient de celles observées
dans la NBD. Dans les encéphalites infectieuses, les lésions tendent a étre diffuses et mal
délimitées, souvent situées dans les lobes temporaux, alors que dans la NBD, les lésions sont
plus souvent localisées au niveau du tronc cérébral, des noyaux gris centraux ou des régions
périventriculaires. Ces particularités radiologiques aident a distinguer ces deux pathologies
lors du diagnostic différentiel (179).

La neuro-sarcoidose (NS) est une autre condition granulomatose non-caséeuse a
considérer dans le diagnostic différentiel de la NBD. Bien que la NBD et la NS partagent des

caractéristiques comme l'implication systémique et une possible atteinte du SNC, la NS touche
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surtout les femmes dans la trentaine ou quarantaine, L'IRM montre des caractéristiques
distinctives de la NS, telles que ['atteinte de la glande pituitaire et de la région
hypothalamique, avec des Iésions significatives de la matiére blanche en T2 et des nodules

rehaussés, ce qui aide a la différencier de la NBD.(178)

FLAIR FLAIR

Figure 59 : IRM gqui montre un hypersignal T2 et FLAIR temporo insulaire et pontique associée
a une prise de contraste nodulaire lepto méningée et hypothalamo- pituitaire chez Patiente de
35 ans, suivie pour sarcoidose, admise pour syndrome d’HTIC, crises convulsives, syndrome
tétrapyramidal (143)

Dans le lupus érythémateux disséminé (LED), on distingue deux types d'atteintes de la

substance blanche : les lésions démyélinisantes ischémiques, souvent associées a des lésions
corticales et sous-corticales récentes ou anciennes, et les lésions démyélinisantes
inflammatoires, ressemblant a celles de la sclérose en plaques (SEP), avec possibilité de prise
de contraste. Exceptionnellement, les lésions peuvent affecter toute la substance blanche, les
noyaux gris et le tronc cérébral, conduisant a une leuco encéphalopathie aigué probablement
causée par un cedéme secondaire a une microangiopathie. Des calcifications péries veineuses
au niveau des noyaux gris ont également été observées(180).

Le lupus se distingue de la NBD par la présence de foyers d'infarctus de tailles et de
nombres variables dans la substance blanc et gris, liés a une atteinte des arteres de petit

calibre, ainsi que par une atrophie cérébrale diffuse.
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FLAIR

Figure 60 : IRM : présence de quelgues hypersignaux T2 et FLAIR de la SB superficielle et
profonde chez une Patiente de 30 ans, suivie pour lupus admise pour un Syndrome
tétrapyramidal déficitaire + troubles de la sensibilité profonde.(143)

X.Traitement :

Il n'existe pas de traitement spécifique pour guérir définitivement la maladie de Behcet
(MB). Cependant, divers médicaments sont utilisés pour réduire l'inflammation, traiter les
symptomes principaux, et limiter les risques de complications et de dommages aux organes.
Le choix des traitements dépend de la gravité et de la fréquence des symptdmes, ainsi que de
la nécessité de minimiser les complications et les atteintes organiques.
< But:
Le but de traitement est de (141) :
- Controler 'inflammation.
- Réduire la fréquence et la sévérité des récidives.
- Minimiser les complications et séquelles (handicap
psychomoteur...).
- Diminuer au maximum les effets secondaires des traitements
utilisés.
% Moyens :
Le choix du traitement dépend de la gravité et de I'évolution de la maladie. Il existe une

large gamme d'options thérapeutiques disponibles :
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1. Anti-inflammatoires stéroidiens : corticoides :

Les corticoides sont essentiels dans le traitement des formes graves de la maladie de
Behcet, notamment les atteintes oculaires, neurologiques et vasculaires, et sont utilisés en
premiere intention sous diverses formes. lls agissent en réduisant la production de cytokines
inflammatoires, et leur administration peut se faire par méthylprednisolone en perfusion pour

les cas graves, suivie d'une corticothérapie orale progressive (181) (182)

2. Traitements de fond : immunosuppresseurs :

Les immunosuppresseurs sont efficaces pour les atteintes neurologiques et autres
manifestations graves de la maladie de Behcet

% Agents Alkylants :

a. Le Cyclophosphamide :

Le Cyclophosphamide, un immunosuppresseur de premiere intention en médecine
interne, agit en formant des liaisons covalentes avec I'ADN, inhibant ainsi sa transcription et
réplication, ce qui conduit a la destruction cellulaire. Il est administré par voie orale a 2
mg/kg/j ou sous forme de bolus mensuels, avec des ajustements en cas d'effets secondaires

hématologiques, rénaux ou infectieux (183)

b. Le Chlorambucil : Chloraminophéne :

Le Chlorambucil est un agent alkylant a action lente, utilisé pour traiter les atteintes
neurologiques et oculaires de la maladie de Behget, avec une posologie initiale de 2 mg/jour
pouvant étre augmentée jusqu'a 5 a 12 mg/jour, nécessitant une surveillance réguliere de la
crase sanguine pour prévenir les complications hématologiques. Bien qu'il soit moins toxique
que le cyclophosphamide, son utilisation prolongée est limitée par sa toxicité hématologique

et le risque potentiel de leucémie secondaire (35)

1.2. Les antimétabolites :

a. Azathioprine : Imurel

L'azathioprine, un dérivé de la 6-mercaptopurine, agit comme un immunosuppresseur
en interférant avec le métabolisme des acides nucléiques, notamment durant la prolifération

cellulaire aprés stimulation antigénique. Utilisée comme traitement de deuxiéme intention
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pour la maladie de Behcet, sa posologie est généralement de 2,5 mg/kg/j sous forme de
comprimés (184-186)

b. Méthotrexate :

Le méthotrexate, un analogue de I'acide folique, agit en inhibant I'enzyme dihydrofolate
réductase, ce qui réduit la synthése des purines, des acides nucléiques et de certains acides
aminés, tout en ayant des effets anti-inflammatoires et immunomodulateurs. La posologie
habituelle est de 10 a 15 mg par voie orale une fois par semaine, et il est généralement bien

toléré, avec l'acide folique utilisé en complément pour réduire les effets secondaires (185,187)

3. Les immunomodulateurs :

3.1. Interféron :

En 1986, l'interféron alpha a été introduit comme traitement pour la maladie de Behcet,
basé sur l'idée que le virus de I'herpes simplex de type 1 pourrait jouer un réle dans son
développement. Bien que ce lien ait été confirmé, l'efficacité de linterféron alpha est
principalement attribuée a ses propriétés immunomodulatrices. Il est considéré comme un
traitement prometteur pour la maladie de Behcet, potentiellement plus efficace que les
immunosuppresseurs conventionnels en raison de son action rapide et de la possibilité d'une
rémission prolongée sans traitement supplémentaire. L'interféron alpha est également
avantageux pour les patients ayant une infection concomitante, une malignité ou une
immunodépression, car il n'affecte pas la réponse immunitaire, mais pourrait méme la
renforcer. (188-190)

Bien que la dose idéale d'interféron alpha reste a déterminer, il est recommandé de
commencer avec une dose élevée, de 6 a 9 millions d'unités internationales (Ul) par jour, puis
de réduire progressivement a 4,5 millions Ul aprés 4 semaines, puis a 3 millions Ul apres
encore 4 semaines, et enfin de maintenir a 3 millions Ul trois fois par semaine apres la
rémission. Il n'est pas clair quand arréter le traitement, mais certains experts suggerent de le

poursuivre au moins 8 semaines apres la rémission.(188) (192)
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3.2. Anti-TNF:

Il s'agit d'un anticorps monoclonal chimérique ciblant le TNF, avec une activité
cytolytique. A faibles concentrations, il peut induire la production d'auto-anticorps, ce qui
peut réduire son efficacité.

L'Infliximab est administré par voie intraveineuse en perfusion de deux heures, avec une
posologie de 3 a 5 mg/kg. Le traitement d'attaque inclut une premiere perfusion, suivie de
deux perfusions supplémentaires a deux semaines et six semaines. La demi-vie du produit
est d'environ 14 a 91 jours, et un traitement d'entretien est généralement nécessaire toutes
les huit semaines.

L'Adalimumab se prend par injection sous-cutanée de 50 mg toutes les deux semaines,

avec une demi-vie d'environ 8 jours (188,191).

4. Autres:

4.1. La colchicine :

Dans une étude sur la maladie de Behcet, la colchicine s'est révélée efficace pour traiter
les manifestations systémiques de la maladie. Généralement bien tolérée a une dose de 1 a 2
mg par jour, elle est utilisée pour les formes |égéres a modérées de la maladie (193) (188)
(35)

4.2. Les antiagrégants plaquettaires :

Les traitements anticoagulants sont largement utilisés en raison du rdle clé de
l'augmentation de I'agréabilité plaquettaire dans la maladie de Behcet. Les phlébites
cérébrales, qui entrainent une hypertension intracranienne bénigne, constituent une indication
formelle pour ces traitements. On commence généralement par une héparinothérapie
anticoagulante pendant 4 a 6 semaines, suivie par un relais avec des antivitamines K pour une
période de 3 a 6 mois. (194) (192) (191)

% Traitement de la thrombose veineuse cérébrale :

Dans le cadre du syndrome de Behcet le traitement de la TVC repose principalement sur

une approche antithrombotique et peut inclure des anticoagulants et des traitements

immunosuppresseurs.
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- Les anticoagulants, tels que I'héparine et les antivitamines K, sont souvent utilisées
pour traiter la TVC. L'héparine est administrée sous forme d'injections intraveineuses ou
sous—cutanées, suivies d'anticoagulants oraux pour une gestion a long terme. L'objectif est
d'éviter la progression de la thrombose et de réduire le risque de complications neurologiques
(195) .

- Les corticostéroides, tels que la méthylprednisolone, sont souvent administrés a forte
dose (1 g par jour pendant 7 a 10 jours), suivis d'une diminution progressive des doses
orales. Ce traitement est efficace pour réduire l'inflammation et améliorer les symptomes
neurologiques (196) (35)

- En raison de la nature inflammatoire du syndrome de Behcet, des traitements
immunosuppresseurs peuvent également étre nécessaires. Des médicaments tels que le
Cyclophosphamide ou I'Azathioprine sont utilisés pour controler l'inflammation et prévenir les

récidives de la maladie, ce qui peut étre particulierement important dans les cas de TVC (196)

Xl. Evolution et pronostic :

Des études sur la morbidité et la mortalité a long terme de la maladie de Behcet ont
indiqué que l'impact majeur de cette maladie se manifeste généralement au cours des
premieres années de son évolution. Les manifestations neurologiques de la maladie de Behcet
sont reconnues comme la principale cause de mortalité et de morbidité associées a cette
maladie (197)

Dans une étude turque qui a utilisé le score EDSS de Kurtzke [Expanded Disability Status
Scale] pour évaluer la morbidité liée au Neuro-Behcet ; 78.2% des patients ont développé, un
faible [EDSS>3], et 45.1% ont développé une invalidité neurologique modérée a sévere
(EDSS=6).

Dans la méme étude, les patients porteurs de thromboses veineuses cérébrales avaient
un score d’EDSS de 1 ou 2 (invalidité minimale) (198).

Pour Schotland (1963) et Wolf (1965), les manifestations neurologiques constituent un

élément pronostique extrémement péjoratif, a la fois sur le plan vital et sur le plan
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fonctionnel, puisque la mortalité était évaluée a 41% dont 59% dans |'année qui suivait
I’apparition des signes neurologiques et parmi les survivants, 77% avaient gardé des signes
neurologiques objectifs souvent séveres. Pour Alajouanine et coll.1961, les formes mortelles
de la maladie de Behcet étaient toujours des formes compliquées de signes neurologiques.

Des séquelles graves seraient présentes chez 80 % des patients survivants.

Xll. Recommandations :

= Le neuro-Behcet constitue une urgence médicale absolue nécessitant une prise en charge
thérapeutique adaptée et doit étre systématiquement recherchée, car elle met en jeu le
pronostic fonctionnel et parfois méme vital du patient.

= L’hétérogénéité phénotypique de cette maladie pourrait étre a l'origine d’un retard
diagnostic d’ou I’intérét d’'une meilleure connaissance de son polymorphisme clinique

Formation et Sensibilisation des Professionnels de Santé :

Mise a jour des connaissances : Encourager la participation des médecins généralistes et
spécialistes a des conférences et a des formations continues sur les avancées neuro clinique
et I'actualité en imagerie cérébrale et leur application dans le diagnostic du neuro-Behcet.

Eliminer une thrombophlébite cérébrale devant toute céphalée fébrile au cours d’une
maladie de Behcet par un angioscanner ou une angio-IRM, puis réaliser une ponction lombaire
a la recherche d’une méningite ; I’atteinte neurologique parenchymateuse s’accompagne
fréguemment d’'une méningite aseptique a prédominance lymphocytaire ou a polynucléaires
neutrophiles.

Elaboration de Protocoles Standardisés :

* Guidelines cliniques : Créer ou mettre a jour des lignes directrices cliniques qui
intégrent ces protocoles, afin que tous les praticiens aient accés a des
recommandations claires et cohérentes.

= Protocoles d'IRM : Développer des protocoles d'examen IRM standardisés
spécifiguement pour le neuro-Behcet, incluant les séquences a utiliser (T1, T2,

FLAIR, diffusion) et les indications pour I'angio-IRM.
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Intégration dans les Systémes de Santé

Inclusion dans les parcours de soins : Intégrer I''IRM dans le parcours de soins standard
pour les patients présentant des symptomes neurologiques évocateurs du neuro-Behcet.

Acces facilité aux examens : Assurer que les patients aient un acces facile aux examens
IRM nécessaires, en réduisant les délais d'attente.

Collaboration Interdisciplinaire

Réunions multidisciplinaires : Mettre en place des réunions réguliéres entre
neurologues, rhumatologues et radiologues interniste ophtalmologues pour discuter des cas
complexes et partager des informations sur le diagnostic clinique radiologique et la prise en
charge du neuro-Behcget.

Equipes de soins intégrées : Former des équipes de soins qui incluent différents
spécialistes afin d'assurer une approche thérapeutique globale du patient, |’atteinte
thrombotique veineuse de la maladie de Behcet est de nature inflammatoire. Elle justifie d’un
traitement anti-inflammatoire par corticoides par voie systémique et éventuellement un
immunosuppresseur ou un immunomodulateur, ainsi qu’un recours a un centre expert. La
prescription d’anticoagulant est controversée, mais doit étre discutée chez I’adulte a la phase
aiglie, en I'absence de risque hémorragique notamment lié a des anévrysmes artériels associe
En mettant en oeuvre ces stratégies, il est possible d'intégrer efficacement ces
recommandations dans la pratique clinique. Cela contribuera non seulement a améliorer le
diagnostic et le suivi du neuro-Behcet, mais aussi a optimiser la prise en charge globale des

patients, conduisant ainsi a de meilleurs résultats cliniques.
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Le neuro-Behcet est une vascularite affectant le systeme nerveux central,
principalement les veines, et se manifeste par des poussées alternant avec des périodes de
rémission ou évoluant de maniére progressive.

Dans certains cas, le neuro-Behcet peut étre le premier signe de la maladie de Behcet,
débutant souvent de facon progressive aprés un délai moyen d'environ 7 ans (6,18 ans). Les
symptomes incluent fréquemment des céphalées, des déficits moteurs, de la dysarthrie, ainsi
que des syndromes pyramidaux et des atteintes des nerfs craniens et bulbaires.

L’imagerie cérébrale joue un réle fondamental dans le diagnostic et la prise en charge
du neuro-Behcet. Bien que rares, les manifestations neurologiques de cette maladie peuvent
étre graves et complexes a diagnostiquer en raison de la variabilité des symptomes. L'IRM
cérébrale et I'angio-IRM s'imposent comme des outils essentiels, permettant de visualiser des
Iésions caractéristiques au niveau du tronc cérébral, la substance blanche, la région cortico
sous corticale, des ganglions de la base, ou encore des zones périventriculaires. Ces
techniques permettent non seulement d'établir un diagnostic positif et différentiel, mais aussi
de guider les stratégies thérapeutiques et d'assurer le suivi.

Les principales lésions du neuro-Behcet comprennent des zones de démyélinisation
sus-tentorielle, des thromboses veineuses fréquentes, et une atrophie du tronc cérébral,
tandis que les lésions pseudo-tumorales et médullaires sont rares.

Les avancées récentes en imagerie, comme l'imagerie du tenseur de diffusion, la
spectroscopie par résonance magnétique, permettent d'améliorer le diagnostic et de mieux
comprendre les mécanismes pathophysiologiques. Cependant, bien que I'imagerie soit un
outil indispensable, elle doit étre utilisée en complément d'autres investigations cliniques et
biologiques, notamment l'analyse du liquide céphalorachidien, pour établir un diagnostic
précis.

L'intégration de l'imagerie cérébrale dans le diagnostic du neuro-Behcet permet une
détection plus précoce et une adaptation des traitements, contribuant ainsi a prévenir les

complications graves de la maladie.
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RESUME

Introduction :

La maladie de Behcet est une maladie systémique, dont I'étiologie reste obscure, Les
manifestations neurologiques de cette maladie connaissent un grand polymorphisme clinique,
et sont parmi les localisations les plus graves de la maladie car elles engendrent le pronostic
vital et fonctionnel.

Objectif de I'étude :

L'objectif de ce travail est de souligner Intérét de I'imagerie cérébrale dans le diagnostic
positif, la caractérisation lésionnelle et le suivi des patients sous traitement.

Matériel et méthodes :

Notre travail est une étude descriptive rétrospective, qui porte sur 21 patients
présentant une atteinte neurologique dans une série de 94 malades suivis pour maladie de
Behcget, sur une période de 15 ans s’étendant entre Janvier 2009 et 2024, au sein des services
de neurologie, radiologie et médecine interne de L’Hopital Militaire Avicenne de Marrakech.
Tous les patients répondaient aux critéres de I'ISG, et/ou de I'ISG modifiés sur la MB (de 1990
et/ou 2013). Les patients souffrant de céphalées isolées avec un examen neurologique, une
étude du liquide céphalo-rachidien et une imagerie normale ont été exclus de I’étude.

Résultats :

Dans notre série. La fréquence de I’atteinte neurologique est de 22,34 %, ’age moyen de
survenue du neuro-Behcet est de 35,71 ans, avec prédominance masculine dont le
pourcentage est 90,47 % et un délai moyen de 6,18 ans. Le début était progressif chez 81%
des cas et aigu chez 19%. Les céphalées et |'atteinte motrice centrale étaient les premiers
signes révélateurs du neuro-Behcet dans 61,90%. L’examen ophtalmologique objective la
prédominance de I'cedéme papillaire chez 3 cas.

Le scanner cérébral a été réalisé chez 21 malades, il a objectivé, des hypodensités mal
systématisées faisant suspecter des thrombophlébites chez 6 cas et des images de thrombose

veineuse intéressant le sinus longitudinal supérieur chez 2 cas. Une hypodensité systématisée
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suggérant un AVC ischémique chez un seul cas. Trois cas montraient une atrophie cortico-
sous-corticale. Un cedeme cytotoxique sans effet de masse sur les Structures médianes a été
identifié également dans un seul cas. Et finalement une hyperdensité en faveur d’une
hémorragie cérébrale chez un seul cas.

L’IRM cérébrale a montré des lésions de démyélinisation, de tailles et de formes
variables ; en hypo signal T1, hyper signal T2 et T2 FLAIR chez 9 patients, de siege sus
tentoriel chez 5 cas et des lésions en sous tentoriel chez 4 cas avec prise du contraste
nodulaire chez 2 cas et annulaire chez un seul cas. L'IRM a mis aussi en évidence 4 cas
d’atrophie cortico sous corticale a I'étage sus tentoriel, un seul cas d’atrophie du tronc
cérébral, un aspect pseudo tumoral a été rapporté chez un seul cas. Et un seul cas a bénéficié
d’une IRM médullaire et a objectivé des Iésions cervicales. Ces lésions sont souvent associées.
Ainsi 12 cas de thrombose veineuse objectivés sur ’Angio IRM et 2 cas d’AVC ischémique.

La localisation préférentielle retrouvée chez nos patients est le tronc cérébral
essentiellement ponto-mésencéphalique. Cette distribution permet de faire le diagnostic
différentiel avec les autres vascularites et maladies inflammatoires.

Conclusion :

L'imagerie cérébrale notamment L'IRM est essentielle pour diagnostiquer le neuro-
Behcet, en révélant des lésions souvent non détectées cliniquement. Elle aide au diagnostic
différentiel, oriente les choix thérapeutiques et permet un suivi régulier de I'évolution de la
maladie. Son rdle est essentiel pour améliorer la prise en charge des patients et prévenir les

complications neurologiques.
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Summary

Introduction :

Behcet’s disease is a systemic disorder with an obscure etiology. Neurological
manifestations of this disease exhibit significant clinical polymorphism and are among the
most severe localizations, as they affect both vital and functional prognoses.

Objective of the study :

The aim of this work is to highlight the importance of brain imaging in the positive
diagnosis, lesion characterization, and monitoring of patients under treatment.

Materials and methods :

Our work is a retrospective descriptive study involving 21 patients with neurological
involvement among a series of 94 patients followed for Behcet’s disease over a 15-year
period, from January 2009 to 2024, within the departments of neurology, radiology, and
internal medicine at Avicenne Military Hospital in Marrakech. All patients met the ISG criteria
and/or the modified ISG criteria for Behcet’s disease (1990 and/or 2013). Patients with
isolated headaches with normal neurological examination, cerebrospinal fluid analysis, and
imaging were excluded from the study.

Results :

In our series, the frequency of neurological involvement was 22.34%. The average age of
onset of neuro-Behcet was 35.71 years, with a male predominance of 90.47%, and an average
disease duration of 6.18 years. The onset was progressive in 81% of cases and acute in 19%.
Headaches and central motor involvement were the first revealing signs of neuro-Behcet in
61.90% of cases. Ophthalmological examination revealed papilledema in 3 cases.

Brain CT scans were performed on 21 patients, revealing nonspecific hypodensities
suggestive of thrombophlebitis in 6 cases and venous thrombosis involving the superior
longitudinal sinus in 2 cases. A single case showed a systematic hypodensity suggesting

ischemic stroke. Three cases showed cortico-subcortical atrophy. Cytotoxic edema without
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mass effect on midline structures was identified in one case. Finally, hyperdensity suggestive
of cerebral hemorrhage was observed in one case.

Brain MRI showed demyelinating lesions of sub-centimetric sizes and varying shapes;
with T1 hypointense, T2 and T2 FLAIR hyperintense signals in 9 patients. Five cases had
supratentorial lesions, and 4 cases had infratentorial lesions with nodular contrast
enhancement in 2 cases and ring enhancement in one case. MRI also revealed 4 cases of
cortico-subcortical atrophy in the supratentorial region, one case of brainstem atrophy, a
pseudo-tumoral appearance in one case, and cervical lesions in one case on spinal MRI. These
lesions were often associated. Additionally, 12 cases of venous thrombosis were detected on
MR angiography, and 2 cases of ischemic stroke.

The preferred localization found in our patients was the brainstem, mainly the ponto-
mesencephalic region. This distribution allows for differential diagnosis with other
vasculitides and inflammatory diseases.

Conclusion :

Brain imaging, especially MRI, is essential for diagnosing neuro-Behcet, revealing lesions
often not detected clinically. It aids in differential diagnosis, guides therapeutic choices, and
allows for regular monitoring of disease progression. Its role is crucial in improving patient

management and preventing neurological complications.
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FICHE D’EXPLOITATION :

A-IDENTITE :

N° de dossier :

Origine :

Nom et prénom :

Sexe : F [] M [
Age :

Service :

Date d’admission :

B-CLINIQUE :

1-Antécédents :

Personnels :

Oui : Non :

Neurologique :

Infectieux :

Atteinte articulaire :

Atteinte cutanée :

Atteinte muqueuse :

Atteinte oculaire :

Atteinte vasculaire :

Tares associées : Diabéte
: HTA

Toxique : Tabac
: Alcool

Chirurgicaux :
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Familiaux : i ]

non

2/ Mode de début : Aigu :

progressif :

o
=

Z
o
=1

3 /Motifs d’hospitalisation

Céphalées :

Déficit moteur :

Trouble de la marche :

Trouble de I’équilibre :

Trouble de la sensibilité :

Convulsion :

Trouble de la parole :

Trouble psychiatrique :

Incontinence urinaire :

Trouble visuel :

Fiévre prolongée :

N 4 (=1
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4/ Manifestations cliniques :

% Atteintes neurologiques :

Atteinte neurologique : Oui Non

Atteinte
neurologique
inaugurale :

Atteinte motrice
centrale :

Atteinte
cérébelleuse :

Atteinte du tronc
cérébral :

Atteinte pseudo
bulbaire :

Atteinte des nerfs
craniens :

Atteinte
psychiatrique :

Atteinte
extrapyramidale :

Atteinte
sphinctérienne

Autre :

% Atteintes extra—neurologiques :

Oui : Non :

Atteinte dermatologique : | Aphtose buccale :

Aphtose génitale :

Nodules acnéiformes :

Pseudo folliculite :
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Pathergy test : Si oui
Résultat
S:
Vasculaire : Thrombophlébite superficielle :

Thrombophlébite profonde :

Ophtalmologique : Baisse d’acuité visuelle :

Douleur oculaire :

Rougeur oculaire :

Données de I’examen ophtalmo

AV
LAF
FO
Articulaire :
Atteinte articulaire
Digestive : Atteinte digestive

Cardio respiratoire
Atteinte cardio- respiratoire :

Autres manifestations :
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5/ Délai de diagnostic :

- Date du premier signe : ...

- Date du premier signe neurologique : ...

- Délai moyen entre le signe neurologique et la maladie de Behcet : ...
- Date de confirmation du diagnostic : ...

C/ BILAN PARACLINIQUE :

a/ Biologie :
= NFS
= Vs
= CRP

= TP/TCA/INR
= HLA B51
» Sérologie virale

b/ Etude du LCR :

= Nombre de cellules : ....

» Lymphocytes % : ....

» Glycorachie : ....

= Culture : ....
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C/ Radiologie :

» Imagerie cérébrale :

« TDM cérébrale : Faite :

Non faite :

s TDM cérébrale normale : oui :

non : []
Si non : anomalies sur TDM :
I- Lésions parenchymateuses :
A/Hypodensités mal systématisées :
1/siege : Sus tentoriel : Oui : Non :

Cortico-sous
corticale

Périventriculaire

NGC (lenticulocaudé)

Capsule interne

Corps calleux

Autres :

ous tentoriel L
5 Tronc cérébral :

Mésencéphale :

Pont :

Bulbe :

Cervelet :
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Hémispheres
Cérébraux :
Vermis :
2/ Prise de contraste Oui | non LI
3 /effet de masse oui L] non []
4 /cedéme péri lésionnel oul L] non L]
B/Hypodensités systématisée :
1-siege : Sus tentoriel : oui L[] non L]
Sous tentoriel : oui ] non

2-Prise de contraste oui ] non ]
3-Effet de masse : oui ] non ]
4-cedéme péri lésionnel Oui L] non ]

C /Atrophie cérébrale :

Oui Non
Cortico-sous corticale :
Tronc cérébral :
Cervelet :
D/ Forme pseudo tumorale : |Oui [ non []
Densité : hypodense L] hyperdense []
E/ Atteinte des méninges : oui L] non L]
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% |IRM cérébrale : faite :

Protocoles :

non faite :

Oui :

Non :

Séquence pondérée en T1

Séquence pondérée en T1 apres injection du

gadolinium :

Séquence pondérée en T2

Séquence pondérée en T2 FLAIR

Séquence de diffusion :

Séquence Angio IRM :

TOF veineux

TOF artériel

< IRM et Angio IRM Cérébrale : normaux : oui :

non :

% Si non : Anomalies retrouvées :
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| -Lésions parenchymateuses :

a/Lésions de démyélinisation :

1-siége : Sus tentoriel : Qui : Non :

Cortico-Sous Corticale :

Péri ventriculaire :
NGC (lenticulo-caudé,

thalamus)

Capsule interne

Corps calleux

Sous Tronc cérébral : Oui : Non :

tentoriel : Mésencéphale :
Pont :
Bulbe :

Cervelet : Qui : Non :

Hémispheres cérébelleux

Vermis

2-Taille: | . MM cm
3-Forme Nodulaire [] annulaire [] en plage []
4-Signal : T1 : oui ] non ] T2 : oui ] non ]

T1 et Gado : oui [] non [] T2 FLAIR : ouil_] non []
5-(Edéme Oui : ]
péri- Non : ]
lésionnel :
6-Prise de Oui : ]
contraste Non : D
7-Effet de Oui L]
masse : Non ]
b /Atrophie Oui Non
cérébrale :
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C /Atrophie cérébrale :
Oui Non
Cortico-sous corticale :
Tronc cérébral :
Cervelet :
d/ Forme pseudo tumorale : oui LI non |
Signal : T1 oui ] non ]
- T2 oui L] non ]
Edéme péri lésionnel :
Prise de contraste :
Effet de masse :
e/ Atteinte des méninges : Rehaussement :
Méninge :
Epaississement méningé :
IlI-Lésions vasculaires : Oui : Non :
a/Thrombophlébite cérébrale : Occlusion des sinus
veineux :
Sinus longitudinal
supérieur :
Sinus sigmoide :
Sinus transverse :
Sinus caverneux :
Autres : Si oui type : ...
Occlusion des veines
cérébrales centrales
b /Ischémie artérielle ou artériolaire : AVC ischémique :
Micro infarctus :
Anévrysme :
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D/ TRAIEMENT :

Ooul NON

LOCAL :

Corticothérapie :

Mydriatique :

Hypotonisant :

GENERAL : Oul : NON :

SI Oul : TYPE : DOSE : DUREE :

CORTICOIDES :

AINS

COLCHICINE

IMMUNOSUPRESSEUR

ANTICOAGULANT

AUTRES

TRAITEMENT CHIRURGICAL | e e

RYthmMeE & e e

Oui : Non :

Clinique : Aspect stable :

Régression des
symptoémes

Aggravation des
symptémes :

Déces :

Perdu de vue :

Biologique : Faite : Si oui résultats : ....
Non faite :

Radiologique : Aspect stable :

Régression des lésions

Progression

F/ Pronostic : Bon pronostic : .... Mauvais pronostic : ....
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