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La maladie de Behçet (MB) est une vascularite inflammatoire systémique chronique 

d'origine indéterminée, caractérisée par des poussées pouvant atteindre les vaisseaux artériels 

et/ou veineux de différents calibres, touchant principalement les hommes jeunes âgés de 10 à 

45 ans. Le diagnostic de la maladie repose principalement sur des critères cliniques, étant donné 

l'absence de marqueurs biologiques spécifiques. Elle se manifeste principalement par des 

aphtoses buccales ou génitales, accompagnées de divers symptômes, les plus courants étant 

cutanés, oculaires et articulaires, tandis que les plus graves affectent le système neurologique, 

cardiovasculaire et intestinal. Bien que sa distribution géographique soit assez ubiquitaire, elle 

est plus fréquente dans les régions entourant la Méditerranée, en Turquie, au Moyen-Orient, en 

Extrême-Orient et au Japon. 

La MB est souvent considérée comme le modèle des vascularites, car elle affecte tous les 

types et tailles de vaisseaux, avec une prédominance pour les vaisseaux veineux. Les 

manifestations vasculaires de la maladie sont particulièrement importantes en raison de leur 

fréquence et de leur impact sur le pronostic fonctionnel et vital.(1) 

Le traitement de la MB dépend des symptômes présentés par le patient. La colchicine est 

souvent prescrite en première intention pour les manifestations cutanéomuqueuses et 

articulaires, tandis que les atteintes plus graves nécessitent des immunomodulateurs, 

généralement combinés à une corticothérapie systémique ou à une biothérapie. 

Le pronostic de la maladie varie d'un individu à l'autre, mais peut être sérieux, 

notamment en raison des risques de cécité, de séquelles neurologiques et de complications 

vasculaires graves. 

L'objectif de notre étude est de décrire le caractère clinique, paraclinique, évolutif, et 

thérapeutique des patients atteints de l'Angio-Behçet  pris en charge en consultation et 

hospitalisés au service de médecine interne de l'HMA de Marrakech, sur une période de 3 ans et 

demi allant de janvier 2021 au juin 2024. 
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I. Type d’étude : 
 

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive qui porte sur 21 patients présentant une 

atteinte vasculaire dans une série de 71 malades suivis pour MB au service de Médecine Interne 

et aux consultations de l'HMA de Marrakech, entre Janvier 2021 et juin 2024. 

 

II. Recrutement des patients : critères d’inclusion et d’exclusion : 
 

1. Critères d’inclusion : 
 

Nous avons inclus les patients répondant aux critères diagnostiques du Groupe 

International d'Étude sur la maladie de Behçet et présentant une atteinte vasculaire, qui ont été 

suivis en consultation externe et hospitalisés au service de Médecine Interne de l'Hôpital Militaire 

de Marrakech. 

 

2. Critères d’exclusion : 
 

Nous avons exclu de notre étude : 

• Les patients qui ne répondaient pas aux critères diagnostiques du Groupe 

International d'Étude sur la maladie de Behçet. 

• Les patients pris en charge dans d'autres services. 

• Les hospitalisations ne correspondant pas aux dates de l’étude. 

• Les dossiers incomplets inexploitables. 

 

III. Méthodologie : 
 

Les données ont été recueillies à partir des dossiers des patients archivés au service de 

médecine interne de l'Hôpital Militaire de Marrakech, en respectant rigoureusement la 

confidentialité des informations. 
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Ceci a été réalisé à l'aide d'une fiche d'exploitation (voir annexe) détaillant les paramètres 

suivants : l'âge du patient, le sexe, l'origine géographique, les antécédents personnels et 

familiaux, l'âge au moment du diagnostic de la maladie, la date d'apparition de l'atteinte 

vasculaire par rapport au diagnostic de la maladie de Behçet, les résultats de l'examen clinique, 

les autres manifestations extravasculaires observées, les traitements administrés, ainsi que 

l'évolution clinique des patients. 

La saisie et l’analyse des données ont été faites au moyen du logiciel EXCEL et SPSS26.0. 

Pour la réalisation de notre étude, nous avons fait appel à une méthode descriptive 

utilisant des pourcentages et des moyennes. 
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I. EPIDEMILOGIE : 
 

1. la fréquence de l'atteinte vasculaire : 
 

Parmi tous les cas de maladie de Behçet suivis depuis 2021 au service de Médecine 

Interne de l'Hôpital Militaire de Marrakech, 21 patients ont présenté des atteintes vasculaires, 

représentant 30% des cas observés. Ces patients ont été pris en charge tant en consultation 

qu'en hospitalisation. 
 

Tableau I : Répartition des patients selon l’atteinte vasculaire et non vasculaire : 

Patient Nombre de cas % 
MB sans atteinte vasculaire 50 70 
MB avec  atteinte vasculaire 21 30 

totale 71 100 
 

 

 

Figure 1 : fréquence de l'atteinte vasculaire 
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2. Répartition des patients selon les années : 
 

Nous avons recueilli 21 cas d'Angio-Behçet entre janvier 2021 et juin 2024 répartis 

comme suit : 

 
Figure 2 : Répartition des patients selon les années : 

 

3. Répartition des patients selon l'origine géographique : 
 

Nos patients sont, en majorité, originaires et habitants la ville de Marrakech avec 8 

patients (38.09%). 
 

Tableau II : Répartition des patients selon l'origine géographique : 

Origine Nombre de cas % 
Marrakech 8 38,09 
Laayoune 4 19,0 

Azilal 1 4,8 
Benguerir 1 4,8 
Beni mellal 1 4,8 
Chichaoua 1 4,8 
Essaouira 1 4,8 

Kalaa Sraghna 1 4,8 
tinghir 1 4,8 
Tiznit 1 4,8 
Zagora 1 4,8 
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4. Répartition des patients selon le sexe : 
 

Dans notre série, il s’agit de 16 hommes (76%) et de 5 femmes (24%), soit un sexe ratio 

H/F de 3,2. 
 

 

Figure 4 : Répartition des patients en fonction du sexe 

 

5. l’âge des patients au moment de l’atteinte vasculaire : 
 

L’âge moyen de survenue des manifestations vasculaires était de 42.38 ans avec des 

extrêmes de 15 et 63ans. 

La majorité des patients se concentrent principalement dans l'intervalle d'âge de 30 à 39 

ans, représentant 33,3% des cas dans notre série. Ensuite, la tranche d'âge de 40 à 49 ans suit 

avec 28,5%. 

La population plus âgée, âgée de 50 à 59 ans, ne représente que 19% des cas, tandis que 

les patients âgés de moins de 20 ans constituent une minorité de 4,7%. 
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Tableau III : Age des patients au moment de l’atteinte vasculaire : 

Tranches d’âges Nombres de cas % 
[10-19] 1 4,7 
[20-29] 3 14,2 
[30-39] 7 33,3 
[40-49] 6 28,5 
[50-59] 4 19 

 

 

Figure 5 : Répartition des patients par tranche d’âge 
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II. Les données cliniques : 
 

Avant de détailler les manifestations vasculaires, nous allons au préalable présenter les 

manifestations non vasculaires de la maladie de Behcet qui nous ont permis d'établir le 

diagnostic. 

 

1. Les antécédents personnels des patients de notre série : 
 

Les antécédents personnels des patients de notre série se présentent comme ceci : 
 

  Tuberculose : 

- 1 cas d’antécédent de tuberculose soit 4,7%. 
 

  Diabète : Il y a eu 5 cas soit (23,80%) d'antécédents médicaux de diabète parmi les 

patients. 

  HTA (Hypertension artérielle) : Il y a eu 6 cas soit (28,57%) d'antécédents médicaux 

d'hypertension artérielle. 

  Toxique : Il y a eu 6 cas soit (28,57%) d'antécédents médicaux liés à des expositions 

toxiques répartis en : 
 

- 4 cas soit (19,04%) de tabagisme. 

- 2 cas soit (9,5%) d’antécédents d’alcool. 
 

Tableau V : les antécédents personnels des patients : 

Antécédents Nombre des cas 
Tuberculose 1 

Diabète 5 
HTA 6 

Toxique 6 
 



Angiobehçet : expérience de l’hôpital militaire avicenne Marrakech 

 

- 12 - 

2. Les manifestations non vasculaires de la maladie de Behcet : 

 

2.1. L’atteinte cutanéo-muqueuse : 

Toutes nos observations ont montré des manifestations cutanéo-muqueuses chez les 

patients, se répartissant comme suit : L'aphtose buccale était présente chez tous nos patients, 

représentant 100% des cas, tandis que l'aphtose génitale était observée chez 14 patients, soit 

66,7%. La pseudo-folliculite était notée chez 7 patients, soit 33,3% des cas. L'érythème noueux 

était présent chez 4 patients, soit 19,04%. Les lésions acnéiformes étaient présentes chez 1 

patient, représentant 4,7% des cas. 
 

Tableau VI : Les types d'atteinte cutanéo-muqueuse : 

Manifestations cutanéo-
muqueuses 

Nombre de patients %(n=21) 

Aphtose buccale 21 100 
Aphtose génitale 14 66,7 
Pseudofolliculite 7 33,3 
Erythème noueux 4 19,04 

Lésions acnéiformes 1 4,7 
 

2.2. L'atteinte oculaire : 

Elle a été retrouvée chez  7 patients soit (33.3%). 

Ces manifestations isolées ou associées aux signes cutanéo-muqueux ont inauguré la 

maladie chez  2 patients soit (9,5%). 

La baisse de l’acuité visuelle était le mode d’entrée de l’atteinte oculaire chez 6 patients 

soit (85,71%). 

L’atteinte uvéale, a été notée chez 4 patients (57,14%) à type: 

• Uvéite antérieure chez 2 patients (28,57%). 

• Uvéite postérieure chez 1 patient (14,28%). 

• Uvéite totale chez 1 patient (14,28%). 
 

Par ailleurs : 

1 patient a présenté une vascularite rétinienne (14,28%). 
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2.3. l'atteinte articulaire: 

Elle a été observée chez 10 patients (47,6%). Ces manifestations étaient faites de poly 

arthralgies d'allure inflammatoire concomitantes avec l’atteinte cutanée (aphtose buccale). Ces 

manifestations se présentent comme suit : 
 

Tableau VII : Répartition des patients selon le type d’atteinte articulaire. Pourcentage rapporté au 
nombre de malades ayant une atteinte articulaire : 

 

Type d’atteinte Nombre de cas % 
Arthralgies 10 47,6 
Rachialgie 2 9,5 
Sacroiliite 1 4,7 
Arthrite 0 0 

 

Dans notre série, les arthralgies prédominent, affectant 10 patients avec une implication 

articulaire notable des grosses articulations des membres inférieurs, principalement les genoux 

et les chevilles. Trois patients présentent une atteinte axiale sous forme de rachialgie et de 

sacroiliite inflammatoire. Aucun cas d'arthrite n'a été diagnostiqué. L'évolution de la maladie a 

principalement été aiguë à subaiguë, avec une tendance récurrente fréquemment observée. 

 

2.4. l'Atteinte digestive : 

Etait observée chez 3 patients soit 14,3%, représentée par des douleurs abdominales 

accompagnées de nausées, vomissements chez 2 patients et rectorragie, méléna chez 1 patient. 

 

2.5. l'Atteinte pleuro-pulmonaire : 

Etait observée chez 3 patients soit 14,3%, représentée par des douleurs thoraciques chez 

2 patients et douleurs thoraciques accompagnée d’une dyspnée chez  1 patient. 

 

2.6. l'Atteinte rénale : 

Dans notre série aucun cas d'atteinte rénale n'a été signalé. 

 

2.7. l'Atteinte cardiaque : 

Dans notre série aucun cas de manifestation cardiaque n'a été signalé. 
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2.8. Les signes généraux : 

Sont retrouvés chez 6 patients soit 28,5%. La fièvre est retrouvée chez 3 patients soit 

14,3%, l'asthénie est retrouvée chez 2 patients soit 9,5% et l'amaigrissement est retrouvée chez 1 

patient soit 4,7%. 
 

 

Figure 6 : répartition des patients selon les signes généraux 

 

3. Les manifestations vasculaires de la maladie de Behcet : 

 

Les données cliniques : 

 

3.1. Le mode d’installation : 

Le mode d’installation de l’Angio-Behçet était le plus souvent progressif représenté par 

un pourcentage de 80% des cas tandis que l’installation aigue était représentée par 20%. 

Pour l’angiobehcet périphérique, était le plus souvent d’installation aiguë. 

Pour l’angiobehcet centrale : l’installation était progressive chez 6 patients soit 28,5%  et 

aigue chez 2 patients soit 9.5%. 
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Figure 7 : le mode d’installation de l’angiobehcet cérébral 

 

3.2. Les signes révélateurs : 

 

Pour l’angiobehcet périphérique : 

Les manifestations cliniques comprenaient : 

- Grosse jambe douloureuse. 

- Douleur et œdème au membre supérieur. 

- Ischémie aux membres supérieur et inférieur. 
 

Pour l’angiobehcet cérébral : 

Le motif d'admission le plus fréquent est principalement les céphalées, observées chez la 

majorité des patients, soit 42,85%. Les convulsions suivent avec 19,04%, les troubles visuels et le 

déficit moteur avec 14,28%, le syndrome d'hypertension intracrânienne (HTIC) avec 4,7%, ainsi 

que les troubles psychiatriques et de comportement à 4,7%. Les troubles psychiatriques 

comprennent la dépression, l'anxiété, l'agitation et les idées délirantes. 
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Tableau VIII : répartition des patients selon les signes neurologiques : 

Signes Nombre de cas % 
céphalées 9 42,85 

HTIC 1 4,7 
Syndrome méningé 0 0 

Trouble visuel 3 14,28 
Troubles psychiatrique et de 

comportement 
1 4,7 

Trouble de la déglutition 1 4,7 
Trouble de l’équilibre et de la 

marche 
1 4,7 

Trouble sphinctérien 1 4,7 
Convulsions 4 19 

Déficit moteur 3 14,28 
 

 

Figure 8 : répartition des patients selon les signes neurologiques 
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Tableau IX : Fréquence des différents syndromes neurologiques : 

Syndrome Nombre de cas Pourcentage % 
Syndrome pyramidal 4 19 

Syndrome extrapyramidal 1 4,7 
Syndrome cérébelleux 2 9,5 

Atteinte du tronc cérébral 1 4,7 
Atteinte des nerfs crâniens 1 4,7 

 

Atteinte des nerfs crâniens: 

Retrouvée chez 1 patient : représentée par l’atteinte du nerf oculomoteur externe. 
 

Syndrome cérébelleux : 

Ce motif a été observé chez 2 cas, soit 9,5%, et se caractérise par des troubles de la 

coordination, un tremblement d'attitude associé à au syndrome bulbaire. 
 

Syndrome pyramidal : 

Ce motif était observé chez 4 cas, représentant ainsi 19% des patients, caractérisé par 

une faiblesse musculaire. Cette atteinte est fréquemment associée à des troubles psychiatriques. 
 

Syndrome extrapyramidal : 

Etait observée chez un seul cas soit 4,7% sous forme de tremblements d’attitude. 
 

Atteinte du tronc cérébral : 

Etait observée chez un seul cas soit 4,7% sous forme de troubles de la déglutition et de la 

parole. 

 

3.3. Répartition des patients selon le type de l'atteinte vasculaire : 
 

Tableau XI : Répartition des patients selon le type d'atteinte vasculaire : 

Type de l'atteinte Nombre de cas % (n=21) 
AVC ischémique artérielle 3 14,28 

Thrombose veineuse cérébrale 2 9,5 
TVP 14 66 

Phlébite superficielle 2 9,5 
Anévrysme artérielle 0 0 
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a. L’atteinte veineuse : 

 

 Epidémiologie : 

Les manifestations veineuses ont été retrouvées chez 18 patients soit 85,71% des cas, 

dont 5 femmes et 13 hommes. 

La moyenne d'âge des patients lors de l'apparition de l'atteinte veineuse était au environ 

de la trentaine, avec un âge minimum de 17 ans et un âge maximum de 56 ans. 

Le délai entre les premiers signes de la maladie de behcet et la survenue de l’atteinte 

veineuse a varié entre 3 mois et 19 ans. 
 

Tableau XII : Répartition des patients selon le délai de l’apparition de l’atteinte veineuse : 

Délai Nombre de cas Pourcentage % 
< 1ans 2 14,28 

1-10ans 10 71,42 
>10ans 2 14,28 

 

 Siège de l’atteinte veineuse : 
 

Tableau XIV : Siège des thromboses veineuses : 

Veines Siège de thrombose Nombre de cas 
Périphériques Veine saphène 2 

Veine surale 1 
Veine Poplitée 9 

Veines suropoplitée 3 
Veine fémorale superficielle 4 
Veine fémorale commune 6 

Veine iliaque 2 
Veines fémoroiliaque 7 

Veines iliocave 1 
VCI sous hépatique 1 

Cérébrales Veine cérébrale centrale 1 
Veines frontales droite 1 
Sinus veineux latérale 0 

Sinus veineux transverse 0 
Sinus sygmoide 1 

Sinus longitudinale 1 
Thalamocapsulaire et mésencéphalique 0 
Lenticulo caudé et de la capsule interne 0 
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La localisation cérébrale est observée chez 4 patients, affectant la veine cérébrale 

centrale, le sinus sigmoïde, le sinus longitudinal, ainsi que les veines frontale droite. 
 

b. l'atteinte artérielle : 
 

*Angiobehcet périphérique : 

Elle n’a été retrouvée chez aucun patient de notre série. 
 

*Angiobehcet cérébrale : 

L’atteinte artérielle cérébrale a été trouvée chez 3 patients dans notre série soit 14,28% 

des cas de type occlusion artérielle touchant l’artère basilaire dans un cas et l’artère cérébrale 

moyenne (artère sylvienne) dans les 2 autres cas. 
 

 Epidémiologie : 

L’âge moyen au moment de l’atteinte artérielle était de 38 ans avec des extrêmes de 29 

et 46 ans. 

Le délai entre le début de la maladie et la survenue de l’atteinte artérielle a varié entre 5 

ans et 6ans. 
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III. l’imagerie : 
 

Pour l’angiobehcet périphérique : 

16 patients ont bénéficié d’échodoppler du membre inférieur qui a objectivé une 

thrombose des veines suivantes : 

o Veine saphène 

o Veine surale 

o Veine poplité 

o Veines suropoplité 

o Veine fémorale superficielle 

o Veine fémorale commune 

o Veine iliaque 

o Veines fémoro iliaque 
 

Pour l’angiobehcet cérébrale : 

Dans notre série 5 cas ont bénéficié d'une TDM cérébrale qui s'est révélée pathologique 

dans 3 cas : 

o Thrombophlébite du sinus veineux longitudinal 

o AVC bulbaire antérieure 

o AVC de l’artère sylvienne 

7 patients ont bénéficié d'une angioIRM cérébrale dont  4 étaient pathologiques, elle a 

objectivé : 

o AVC du TC 

o Thrombose veineuse cérébrale centrale 

o AVC de l’artère basilaire 

o AVC de l’artère cérébrale moyenne 
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IV. les données biologiques 
 

1. Pathergy test : 
 

Réalisé chez 18 patients, il s'est révélé positif dans 3 cas. 

 

2. NFS : 
 

Réalisée chez tous les malades : elle était normale dans toute la série 

 

3. VS : 
 

Réalisée chez 9 malades, elle était accélérée chez 4 malades. 

 

4. CRP : 
 

Réalisée chez 16 malades elle était élevée chez 10 malades. 

 

5. Typage HLA B51 : 
 

Réalisé chez 5 patients de notre série, il s'est revenu négatif chez 2 et positif chez 3. 

 

6. LCR : 
 

Réalisé chez 2 patients, il était normal chez les 2 patients. 
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V. TRAITEMENT : 
 

Plusieurs protocoles thérapeutiques ont été mis en place pour traiter les diverses 

manifestations de la maladie de Behçet : 

La corticothérapie a été administrée à 21 patients (100%) présentant une thrombose 

veineuse profonde, principalement à base de prednisone à la dose de 1 mg/kg/jour. 

Trois patients (14,28%) ont reçu un bolus de solumédrol pendant trois jours consécutifs. 

L'association de la corticothérapie avec des immunosuppresseurs a été utilisée chez 19 

patients, comprenant le cyclophosphamide en bolus pour 8 cas (38,09%) et l'azathioprine pour 

19 cas (90,47%). 

L'anticoagulation de type HBPM à dose curative relayée par les anti-vitamines K a été 

instaurée chez 11 patients soit (52,38) présentant une thrombose veineuse. 

Des anticoagulants oraux directs ont été administrés à 8 patients (38,09%). 

La colchicine a été administrée à tous les patients pour traiter les atteintes cutanées et 

articulaires. 
 

Tableau XV : Répartition des patients traités par la corticothérapie : 

Traitement  Nombre de cas Pourcentage (n=21) 
Corticothérapie Prédnisone 21 100 

Solumédrol 3 14.28 
Immunosuppresseurs Azathioprine 19 90,47 

Cyclophosphamide 8 38,09 
Anticoagulans Heparines+AVK 11 52,38 

AOD 8 38,09 
Colchicine Colchicine 21 100 
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VI. ÉVOLUTION : 
 

L’évolution initiale était favorable avec amélioration des symptômes cliniques chez 

18 patients.  

L’évolution à long terme a été marquée par : 

• Une récidive au même territoire veineux chez 2 patients. 

• 1 patient a été perdu de vue. 

• Aucun cas de décès n'a été signalé. 
 

Tableau XVI : Répartition des patients selon l’évolution : 

Evolution Nombre de cas Pourcentage% 
favorable 18 85.71 
récidive 2 9,5 
Perdu de vue 1 4,7 
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Etude théorique et les données de la littérature : 

 

Introduction : 

La maladie de Behcet (MB) est une affection inflammatoire, systémique, dysimmunitaire, 

chronique et évoluant par poussées. Elle est caractérisée cliniquement par des accès récidivants 

d’aphtes buccaux et génitaux, de lésions cutanées évocatrices (pseudofolliculites, 

hypersensibilité aux points de piqûres, etc.), d’arthrite, d’uvéites et de vascularites rétiniennes, 

d’atteintes neurologiques centrales, de thromboses veineuses, et de lésions intestinales. Il 

n’existe aucun examen pathognomonique de la MB et le diagnostic se base sur des critères 

cliniques tels que ceux proposés par le groupe international d’étude de la MB(1), et plus 

récemment, ceux de l’« International Team for the Revision of the International Criteria for BD 

»(2). La fréquence et la nature des lésions varient selon le sexe, l’ethnie et la région 

géographique.(3) 

 

I. Historique : 
 

La première description de ce qui est actuellement connu sous le nom de maladie de 

Behçet remonte probablement à Hippocrate au Vème siècle avant Jésus-Christ. Dans son œuvre 

"Epidemion" (troisième livre), Hippocrate décrit une maladie endémique en Asie mineure 

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

ophtalmique aqueuse chronique entraînant une perte de vision chez de nombreux individus. 

« Il régnait aussi d'autres fièvres dont je parlerai. Beaucoup eurent des aphtes et des 

ulcérations de la bouche. Fluxions fréquentes sur les parties génitales, ulcérations, tumeurs au 

dedans et au dehors, gonflement dans les aines. Ophtalmies humides, longues et douloureuses : 

carnosités aux paupières, en dedans et en dehors qui firent perdre la vue à beaucoup de 

personnes, et que l'on nomme des fics. Les autres plaies et les parties génitales étaient aussi le 

siège de beaucoup de fongosités. Dans l'été, on vit un grand nombre d'anthrax et d'autres 

affections qu'on appelle septiques ; des éruptions étendues ; chez beaucoup de grandes 

éruptions vésiculeuses » .Epidémies 3ème livre, 3ème section, 7 (Littré, III, 85). 
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En 1931, Adamantiades ophtalmologiste grec a décrit dans des revues ophtalmologiques 

françaises une observation associant une phlébite et une hydarthrose à la triade classique, ont 

attribué ces associations symptomatiques soit au hasard soit à d’autres maladies comme la 

tuberculose, la syphilis, une septicémie, une infection staphylococcique ou une allergie.(4) 

En 1937, Hulusi Behçet, un dermatologue turc, acquiert la certitude de l’individualité de 

cette affection après avoir observé trois patients chez lesquels se sont associés une aphtose 

bucco-génitale et une atteinte oculaire.(5) 

Entre 1941 et 1955, Touraine élargit le cadre de la maladie en introduisant le concept de 

grande aphtose à caractère systémique après avoir revu 343 cas dans la littérature. 

En 1969, Zini rapporte sous forme d’une thèse, la première série marocaine de patients 

atteints de MB. 

En 1973, Ohno et coll. décrivent pour la première fois l’association entre la MB et le gène 

HLA B5. 

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

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

toujours en cours de démembrement. 
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Figure n° 9 : Pr. Hulusi Behçet 3 
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II. Epidémiologie : 
 

La prévalence de la maladie de Behçet (MB) est aujourd’hui assez bien décrite. Bien que 

l’interprétation de ces travaux soit compliquée par les différences méthodologiques qui peuvent 

influencer les résultats de manière substantielle, ces données suggèrent une importante 

disparité de fréquence avec une prévalence de 20 à 420 sujets/100 000 habitants en Turquie, 

2,1 à 19,5 dans les autres pays d’Asie, 1,5 à 15,9 en Europe du Sud et 0,3 à 4,9 en Europe du 

Nord. Des données sur la MB en Amérique du Nord et Sud, aux Antilles et chez des sujets 

originaires d’Afrique sub-saharienne suggèrent que la distribution géographique de la MB est 

plus large que celle circonscrite à la route de la soie. Les rares données d’incidence ne 

permettent pas de conclure à un changement dans la fréquence de survenue de la MB avec le 

temps. Les récentes études de populations migrantes indiquent de manière unanime que les 

migrants provenant de zones de forte prévalence gardent un risque de MB élevé, voire identique 

à celui observé dans leurs pays d’origine.(6) 

 

Figure n° 10 : Répartition de la prévalence la maladie de Behcet dans le monde.(6) 
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III. Etiopathogénie : 
 

Comme pour la majorité des maladies, la MB est considérée comme une maladie 

complexe dont la survenue implique des facteurs génétiques et non génétiques. 

 

1. Facteur génétique : 

 

• HLA-B51: 

L'association la plus forte et la mieux établie est avec le gène HLA-B51, une molécule du 

complexe majeur d'histocompatibilité (CMH). HLA-B51 est un facteur de risque majeur pour la 

maladie de Behçet, bien que tous les porteurs ne développent pas la maladie.(7) 
 

• Génes Immunitaires: 

D'autres gènes liés à la réponse immunitaire sont également impliqués, tels que IL-10, 

IL-6 et TNF-alpha. Ces gènes régulent la réponse inflammatoire et peuvent influencer la 

susceptibilité à la maladie.(8) 
 

• Gènes du Métabolisme: 

Des études suggèrent que les variantes dans les gènes impliqués dans le métabolisme 

des purines et des pyrimidines pourraient être impliquées dans la pathogenèse de Behçet, bien 

que les mécanismes précis ne soient pas entièrement clairs.(9) 

 

2. Facteurs Non Génétiques : 

 

• . Infections Virales: 

Certains virus, comme le virus Herpès Simplex, sont suspectés de déclencher ou 

d'exacerber la maladie de Behçet. Ces infections peuvent induire une réponse immunitaire 

aberrante dans les individus génétiquement prédisposés.(10) 
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• Facteurs Environnementaux: 

Des facteurs comme le stress et certains produits chimiques pourraient jouer un rôle 

dans le développement de la maladie, mais les preuves ne sont pas encore suffisantes pour 

établir des liens causaux clairs.(11) 
 

• Facteurs Hormonaux: 

Il y a des indications que les hormones pourraient influencer la présentation de la 

maladie, notamment les variations hormonales chez les femmes.(12) 

 

IV. Physiopathologie : 
 

Bien que l’étiopathogénie de la maladie de Behçet (MB) demeure incertaine, des données 

récentes suggèrent que la réponse inflammatoire associée à la MB résulte d’un déséquilibre de 

l’homéostasie immunitaire, impliquant à la fois l’immunité innée et adaptative, chez des 

individus génétiquement prédisposés. Cette perturbation conduit à l'activation des lymphocytes 

T, aussi bien dans le sang périphérique que dans les foyers inflammatoires. À ce jour, l’HLA-B51 

reste le principal facteur génétique de susceptibilité, observation confirmée par les études 

génomiques récentes. Celles-ci ont également identifié de nouveaux gènes de susceptibilité, 

notamment IL-10, IL-23R et IL-12RB2. Un agent infectieux, probablement d’origine bactérienne, 

pourrait jouer un rôle déclencheur en provoquant une réponse aberrante des cellules T dirigée 

contre les protéines de choc thermique (HSP) bactériennes. Cette réponse anormale entraînerait 

ensuite, par réactivité croisée, l’activation de cellules T auto-réactives contre les HSP humaines. 

Parmi les agents pathogènes étudiés, *Streptococcus sanguinis* apparaît comme le plus 

fortement impliqué. Des travaux récents ont également mis en évidence un déséquilibre des 

populations lymphocytaires T, caractérisé par une expansion des sous-populations Th1 et Th17 

et une diminution des lymphocytes T régulateurs (Treg). Les cytokines telles que l’IL-17, l’IL-23 

et l’IL-21 jouent un rôle central dans ces processus. Les principales cellules impliquées dans 

l’inflammation de la MB incluent les polynucléaires neutrophiles, les lymphocytes T CD4+ et les 

cellules cytotoxiques. Par ailleurs, une dysfonction endothéliale a été clairement établie comme 

étant un élément clé de la pathophysiologie de la MB. Ces avancées dans la compréhension des 



Angiobehçet : expérience de l’hôpital militaire avicenne Marrakech 

 

- 31 - 

mécanismes sous-jacents à la MB ouvrent la voie au développement de nouvelles approches 

thérapeutiques potentiellement plus efficaces que les traitements actuels(13). 

 

1. Physiopathologie de l’angio-Behçet : 

 

1.1. L’atteinte veineuse : 

Pour expliquer les thromboses veineuses au cours de la MB, 2 mécanismes sont proposés 

: 

La vascularite qui peut toucher les gros troncs veineux et l’hypercoagulabilité sanguine. 

La vascularite de la MB est une panvascularite avec présence à la phase aiguë d’un infiltrat 

inflammatoire lymphocytaire envahissant particulièrement la média et l’adventice ; à un stade 

tardif, s’installe une réaction fibreuse cicatricielle importante(14,15). La tendance thrombogène 

de la MB serait due à une inhibition du pouvoir fibrinolytique du sérum et à une augmentation de 

l’agrégabilité plaquettaire. Cette dernière est expliquée par une augmentation du taux du facteur 

de Von Willebrand et une baisse de la prostacycline (PGI2), en rapport avec un 

dysfonctionnement des cellules endothéliales vasculaires(14,16). L’endothéline 1 est augmentée 

surtout dans les formes avec Angio-Behçet(17). Récemment, une baisse de la protéine S libre et 

de son activité est trouvée surtout dans la MB associée à des thromboses veineuses et un déficit 

acquis en protéine S, de mécanisme auto-immun, est suggéré dans la physiopathologie des 

thromboses veineuses de la maladie(18). Il n’est pas noté d’anomalies des taux de 

l’antithrombine III ni de la protéine C et les anticoagulants circulants de type lupique sont 

souvent absents(19). Certains auteurs ont noté la présence d’anticorps anticardiolipines dans 

certains cas mais leur relation avec les thromboses de la MB n’est pas claire(20). Les anticorps 

anticytoplasme des polynucléaires neutrophiles (21) et les anticorps anti cellules endothéliales 

sont absents dans l’Angio-Behçet (22) une augmentation du taux du facteur de Von Willebrand 

et une baisse de la prostacycline (PGI2), en rapport avec un dysfonctionnement des cellules 

endothéliales vasculaires. 
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1.2. L’atteinte artérielle : 

Physiopathologie de l’atteinte vasculaire artérielle au cours de la MB, comme celle de la 

maladie elle-même, demeure mal connue. Certains auteurs pensent que le substratum 

anatomique de ces lésions artérielles est les anomalies de la paroi artérielle impliquant en 

particulier les facteurs pariétaux (14,23). Le rôle favorisant d’un traumatisme local a été souligné 

tel que la survenue d’un anévrisme au point de ponction artérielle lors de la réalisation d’une 

artériographie, de la mesure des gaz du sang ou lors de traumatisme (24–26). L’implication 

d’une hypercoagulabilité sanguine n’est pas clairement établie(14,16,17). 

 

V. Critères de classification : 
 

Il n'existe aucun test biologique spécifique permettant de diagnostiquer la maladie de 

Behçet. Celui-ci repose naturellement sur l'interprétation des critères cliniques. Les critères les 

plus fréquemment utilisés aujourd'hui sont ceux établis par le groupe de travail international sur 

la maladie de Behçet en 2004 (voir le tableau XVII). D'après ces critères, le diagnostic de cette 

maladie repose majoritairement sur la présence des aphtes oraux récurrents (à noter que le 

nombre minimum de récurrences est fixé à trois fois par an) associée à au moins deux critères 

mineurs, tels que des ulcérations génitales, des lésions cutanées, des lésions oculaires, et un 

test pathergique positif. 

Les critères de classification de la maladie de Behçet révisés en 2014 (voir tableau XVIII) 

sont issus d'un consensus international, élaborés pour mieux définir la maladie, en tenant 

compte des manifestations cliniques majeures. Parmi ces critères, l’atteinte vasculaire est incluse 

en tant que manifestation importante, aux côtés d'autres caractéristiques cliniques(27). 

Mais dans la pratique médicale, il est primordial d'évaluer les problèmes de façon 

critique, comme dans le cas présent. Ils omettent de traiter des symptômes cliniques, qui sont 

graves, telles que les atteintes articulaires, neurologiques, digestives et vasculaires dans la 

maladie de Behcet. 
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Tableau XVII : Critères de classification de la maladie de Behçet, proposés par l’International 
Study Group for Behçet’s Disease 

 
 

Tableau XVIII: Nouveaux critères de classification de la maladie de Behçet 2014 

Aphtes buccaux récurrents 
Obligatoire pour le diagnostic : au 

moins 3 épisodes en 12 mois. 
2 points 

Aphtose génitale 
Ulcères génitaux récurrents ou 

cicatrices. 
2 points 

Lésions cutanées 
Érythème noueux, pseudofolliculite, 
lésions acnéiformes (chez adultes 
sans prise de corticostéroïdes). 

1 point 

Atteinte oculaire 
Uvéite antérieure, uvéite postérieure, 

vascularite rétinienne. 
2 points 

Atteinte neurologique 
Manifestations neurologiques 

compatibles avec le neuro-Behçet. 
1 point 

Atteinte vasculaire 
Thrombose veineuse, anévrismes 
artériels, occlusion artérielle ou 

phlébite. 
1 point 

 

Diagnostic établi si ≥ 4 points. 
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VI. Les manifestations non vasculaires de la maladie de Behçet : 
 

Depuis la description initiale de la triade par Behçet en 1937, qui associe l'aphte buccal, 

l'aphte génital et l'uvéite, de nombreuses recherches internationales ont approfondi la 

compréhension de cette maladie. Elles ont permis de découvrir de nouvelles manifestations 

cliniques, telles que des atteintes neurologiques, digestives et vasculaires et plein d’autres 

manifestations, transformant cette pathologie en une véritable maladie systémique. Néanmoins, 

son étiologie reste largement mystérieuse, et l'absence de signes biologiques ou histologiques 

spécifiques souligne l'importance d'un interrogatoire détaillé et d'un examen clinique 

approfondi. 

 

1. Signes généraux : 
 

Ils peuvent être présent tout au long de la maladie ou se manifester dans les poussées 

inflammatoires et se présentent comme ceci : 

• Fièvre légère à modérée peut accompagner les poussées inflammatoires de la maladie. 

• Asthénie souvent rapportée par les patients. 

• Amaigrissement. 

• Sueurs nocturnes souvent associées à la fièvre ou aux poussées inflammatoires. 

Ces signes généraux ne sont pas spécifiques à la maladie de Behçet, mais ils 

accompagnent souvent les autres manifestations systémiques (cutanées, oculaires, articulaires, 

etc.). Ils reflètent l’inflammation chronique qui caractérise la maladie. 

 

2. Atteinte cutanéo-muqueuse : 
 

Sa présence est le seul critère permettant d’établir un diagnostic définitif de la Maladie de 

Behçet. Cette manifestation peut se présenter sous diverses formes, telles que l’aphtose buccale, 

génitale ou cutanée, la pseudo-folliculite, les lésions acnéiformes, ou encore les éruptions 

dermo-hypodermiques… 
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 L’aphtose buccale : 

Selon la classification établie par le groupe international d’étude de la Maladie de Behçet, 

les aphtes buccaux sont considérés comme un critère indispensable pour établir le diagnostic de 

la maladie. Ces aphtes se manifestent par des ulcérations douloureuses, pouvant être isolées ou 

multiples, avec des bords nets et recouvertes d'un enduit de type « beurre frais ». Ils sont 

généralement localisés sur les faces internes des joues, la muqueuse gingivale, les bords 

latéraux et l'extrémité de la langue, et peuvent également apparaître au niveau de la voûte 

palatine, des amygdales, du pharynx et parfois du larynx. Ces lésions disparaissent en 2 à 3 

semaines sans laisser de cicatrices, bien que leur évolution soit marquée par des récidives de 

fréquence variable. En règle générale, l'aphtose buccale peut précéder les autres manifestations 

de la Maladie de Behçet, parfois de plusieurs années, mais elle peut également apparaître après 

celles-ci. 

Le diagnostic de l'aphtose buccale dans la maladie de Behçet est clinique et repose 

principalement sur la récurrence des ulcérations et sur leur association à d'autres manifestations 

caractéristiques de la maladie. La présence d'aphtes récurrents (au moins 3 épisodes par an) est 

cruciale, en conjonction avec les critères supplémentaires comme l'atteinte oculaire, les ulcères 

génitaux ou un test de pathergie positif. 

 

Figure n° 11 : image montrant l’aphtose buccale dans la maladie de behcet 
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 L’aphtose génitale : 

L'aspect est similaire à celui de l'aphtose buccale, mais les récidives sont rares et 

l'évolution est plus lente et discrète, laissant une cicatrice dépigmentée permanente, facilitant 

ainsi le diagnostic rétrospectif en dehors des poussées. Chez l'homme, le site de prédilection de 

l'aphtose génitale est le scrotum, avec des localisations moins fréquentes au niveau du sillon 

balano-préputial et du gland. Chez la femme, elle se localise principalement sur la face interne 

des grandes et petites lèvres, ainsi qu'au tiers inférieur du vagin et au niveau du col utérin. 

Le diagnostic de l'aphtose génitale dans la maladie de Behçet repose sur l'observation 

d'ulcères génitaux récurrents et douloureux, qui laissent souvent des cicatrices, associés à 

d'autres manifestations caractéristiques de la maladie. L'exclusion des autres causes 

d'ulcérations génitales est essentielle pour confirmer le diagnostic. Le caractère récurrent des 

ulcères, associé à la présence d'aphtose buccale, d'atteinte oculaire, et d'autres symptômes, 

oriente fortement vers la maladie de Behçet. 

 

Figure n° 12 : image montrant l’aphtose génitale dans la maladie de behcet 



Angiobehçet : expérience de l’hôpital militaire avicenne Marrakech 

 

- 37 - 

 L’aphte cutané : 

Se voit surtout dans les zones des plis. C’est une lésion qui, sans passer par les stades de 

vésicule et de pustule, donne directement une ulcération. 

Le diagnostic de l'aphte cutané dans la maladie de Behçet repose sur la reconnaissance 

d'ulcères cutanés récurrents, qui ressemblent aux aphtes buccaux et génitaux, mais qui 

apparaissent sur la peau. Ils sont souvent douloureux, peuvent cicatriser en laissant des 

marques et apparaissent généralement dans le cadre d'une poussée inflammatoire. L'exclusion 

des autres causes d'ulcérations cutanées est nécessaire pour établir un diagnostic définitif dans 

le contexte de la maladie de Behçet. 
 

 La pseudofolliculite : 

La pseudofolliculite réalise les lésions les plus caractéristiques, il s’agit d’une pustule non 

centrée par un follicule pileux. 

 

Figure n° 13 : image montrant une pseudofolliculite dans la maladie de behcet 
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 Les lésions acnéiformes : 

Les lésions acnéiformes peuvent se voir en dehors de la puberté et indépendamment d’un 

éventuel traitement corticoïde. 
 

 Eruption dermo-hypodermique : 

Eruption dermo-hypodermique douloureuse accompagnée d’arthralgies et siégeant 

surtout sur les faces d’extension des membres. L’histologie retrouve des infiltrats périvasculaires 

du derme profond et des septa interlobulaires. 
 

 Le phénomène pathérgique cutané : 

Le test de pathergie

• Le test est généralement réalisé sur l'avant-bras (face interne) du patient. 

 est un test utilisé dans le cadre du diagnostic de la maladie de 

Behçet pour évaluer l'hypersensibilité cutanée. Il est basé sur la réaction exagérée de la peau à 

un traumatisme mineur, comme une piqûre d'aiguille. L’hypersensibilité est à l’origine du 

pathergy-test, critère cardinal qui est considéré comme positif lorsqu’une papule ou une pustule 

est obtenue 24 à 48 heures après la piqûre de la face antérieure de l’avant-bras par une aiguille 

de 21G (8/10 mm), qu’il faut biopsier. La sensibilité de ce test est diminuée par l’usage de 

matériel jetable(28) et par la désinfection cutanée.(29) 
 

Technique de réalisation : 
 

A - Préparation du patient : 

• Le patient doit être installé en position confortable, bras exposé. 
 

B - Matériel requis : 

• Une aiguille stérile (généralement une aiguille intradermique de calibre 20 à 22). 

• Désinfectant cutané (comme de l'alcool). 

• Cotons ou tampons stériles. 
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C - Procédure : 

• Désinfection : Désinfecter la zone où le test sera effectué (généralement sur 

l'avant-bras). 

• Prick test (piqûre cutanée) : Une ou plusieurs petites piqûres sont réalisées avec 

une aiguille stérile en insérant celle-ci perpendiculairement à la peau sur une 

profondeur de 3 à 5 mm. 

o La piqûre ne doit pas provoquer de saignement. 

o En pratique, certaines méthodes utilisent une injection intradermique de 

solution saline stérile à une très petite dose pour renforcer le test, mais la 

piqûre à l'aiguille seule est souvent suffisante pour évaluer la pathergie. 

• Observation : Laisser la zone piquée sans pansement. 
 

Interprétation des résultats : 

• Le test de pathergie est évalué après 24 à 48 heures. 

• Résultat positif : Une papule (petite bosse surélevée), une pustule (bosse avec du 

pus), ou un érythème (rougeur) d’au moins 2 mm de diamètre apparaît à 

l'endroit de la piqûre. 

o Cela reflète une réaction inflammatoire exagérée. 

• Résultat négatif : Aucune réaction notable (pas de papule, pustule ou érythème). 
 

 

Figure n° 14 : image du pathergy test positif dans la maladie de behcet 
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3. Atteinte oculaire : 
 

Les manifestations oculaires viennent au 2ème

3.1. Examen ophtalmologique complet 

 rang par leur fréquence et conditionnent du 

pronostic fonctionnel d’autant que la bilatéralisation des lésions peut être rapide. Les chambres 

antérieure et postérieure de l’œil peuvent être touchées. 

Lors des atteintes oculaires dans la maladie de Behçet, les examens paracliniques et 

biologiques sont essentiels pour évaluer l'étendue et la sévérité de l'inflammation, surveiller la 

progression, et exclure d'autres causes d'inflammation oculaire. Les atteintes oculaires sont 

fréquentes et peuvent être graves, avec un risque de complications pouvant entraîner la cécité si 

elles ne sont pas traitées rapidement. 

 

• Mesure de l’acuité visuelle : Permet d'évaluer l'impact fonctionnel de 

l'inflammation oculaire. 

• Tonométrie : Mesure de la pression intraoculaire pour détecter un glaucome 

secondaire (élévation de la pression intraoculaire liée à l’inflammation ou aux 

traitements par corticostéroïdes). 

• Biomicroscopie à la lampe à fente : Permet de visualiser l'uvéite antérieure, les 

cellules inflammatoires dans la chambre antérieure de l'œil, les précipités 

kératiques (dépôts sur la cornée) et les signes d’iridocyclite. 

 

3.2. Fond d’œil 

• Essentiel pour évaluer la rétinite et l'uvéite postérieure. 

• Permet de visualiser les lésions inflammatoires de la rétine, l'œdème 

maculaire, ainsi que les signes de vascularite rétinienne. 

• L'atteinte des vaisseaux rétiniens (occlusion ou fuite) peut être observée, ainsi 

que des hémorragies rétiniennes dans les cas sévères. 
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3.3. Angiographie à la fluorescéine 

• Permet d'examiner la vascularisation rétinienne en injectant un colorant 

fluorescent dans le sang et en prenant des photos du fond d'œil. 

• Indispensable pour détecter une vascularite rétinienne (inflammation des 

vaisseaux sanguins de la rétine), des fuites vasculaires ou des occlusions 

vasculaires, qui sont fréquentes dans la maladie de Behçet. 

• Utile pour évaluer la gravité de l'atteinte rétinienne. 

 

3.4. Tomographie en cohérence optique (OCT) 

• Un examen non invasif qui permet d’obtenir des images détaillées des 

structures rétiniennes. 

• L’OCT est utilisée pour évaluer l'œdème maculaire (accumulation de liquide 

dans la région centrale de la rétine) et d'autres anomalies rétiniennes 

structurelles. 

• Cet examen est utile pour suivre l’évolution de la rétinite et de l’œdème 

maculaire, deux complications fréquentes de l'uvéite postérieure. 
 

 L’uvéite antérieure à hypopion : 

Elle fut la première décrite ; souvent cliniquement quiescente, elle ne peut être visible 

qu’à l’examen à la lampe à fente. Elle expose particulièrement aux synéchies cristalliniennes et à 

l’hypertonie oculaire par troubles de l’écoulement de l’humeur aqueuse. Cette atteinte est 

inconstante et régresse rapidement. 

 

Figure n° 15 : image de l’uvéite à hypopion dans la maladie de behcet 



Angiobehçet : expérience de l’hôpital militaire avicenne Marrakech 

 

- 42 - 

 L’uvéite postérieure : 

Elle est pratiquement constante en cas d’atteinte oculaire. La choroïde est la première 

touchée et subit des lésions de nécrose. Les lésions sont généralement périphériques et 

postérieures et peuvent évoluer vers la pigmentation. Le vitré est touché secondairement, il perd 

sa transparence, se rétracte et se durcit ayant tendance à tirer sur la rétine qu’il peut déchirer. 

 

4. Atteinte articulaire : 
 

Les manifestations articulaires sont fréquentes et viennent en troisième position après 

l'atteinte cutanéo-muqueuse et oculaire. Elles peuvent être inaugurales ou, plus souvent, 

apparaître après d'autres manifestations de la maladie. On observe principalement des 

polyarthralgies d'allure inflammatoire, ainsi qu'une atteinte des grosses articulations sous forme 

de monoarthrite ou d'oligoarthrite subaiguë, non déformante et non destructrice. Plus rarement, 

il peut s'agir d'une véritable polyarthrite. Les articulations les plus fréquemment touchées sont 

les genoux et les chevilles, tandis que l'atteinte des coudes et des poignets est également 

relativement courante. L'atteinte des mains et des pieds est rare, et celle des autres articulations 

est exceptionnelle. Les atteintes déformantes, voire destructrices, dans le cadre d'une maladie de 

Behçet (MB) sont également rares. 

Lors des atteintes articulaires

4.1.  Examens biologiques 

 dans la maladie de Behçet, les examens biologiques et 

paracliniques sont principalement réalisés pour évaluer l'inflammation, exclure d'autres 

pathologies et suivre l'évolution de la maladie. 

 

Les examens biologiques visent à évaluer l’inflammation et à exclure d’autres causes 

d’arthrite ou d’arthralgies, comme les maladies auto-immunes ou infectieuses. 

 

a. Marqueurs de l'inflammation : 

• Vs qui est un indicateur non spécifique d'inflammation souvent élevée lors 

des poussées articulaires. 
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• CRP qui est un autre marqueur d’inflammation souvent élevé en période 

d'inflammation articulaire. 

 

b. Numération formule sanguine (NFS) : 

Une hyperleucocytose peut être observée lors des poussées inflammatoires. 

 

c. Facteur rhumatoïde (FR) et anticorps anti-nucléaires (AAN) : 

Ces tests sont réalisés pour exclure des maladies auto-immunes comme la polyarthrite 

rhumatoïde ou le lupus. Ils sont négatifs dans la maladie de Behcet. 

 

d. Ponction articulaire (analyse du liquide synovial) : 

Lorsqu'il y a une arthrite aiguë avec épanchement articulaire, une ponction peut être 

réalisée pour analyser le liquide synovial. 

 

e. Examens paracliniques (imagerie) 

Les examens d’imagerie visent à évaluer l’étendue des lésions articulaires, surtout si 

l’atteinte est chronique ou si des doutes existent quant à la nature de la pathologie articulaire. 

 

f. Radiographie standard des articulations : 

Dans la maladie de Behçet, les radiographies sont souvent normales. 

 

g. Échographie articulaire : 

Utile pour détecter des signes précoces d’épanchement articulaire, d’inflammation de la 

synoviale ou des tissus mous autour des articulations. 

 

5. Atteinte pleuro-pulmonaire : 
 

Elle se manifeste principalement par des infiltrats, avec ou sans présence de pleurésie. Le 

tableau clinique de l'atteinte pleuro-pulmonaire est dominé par l'hémoptysie, qui est sévère et 

souvent fatale. Toutefois, la toux, l'expectoration, la dyspnée d'effort et les douleurs thoraciques 
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sont des symptômes qui doivent éveiller l'attention chez les patients atteints de la maladie de 

Behçet (MB). Avant de conclure à une atteinte autonome, il est nécessaire d'exclure une 

pathologie embolique, vasculaire pulmonaire, ou une surinfection par des germes opportunistes 

favorisée par les traitements. 

Lors des atteintes pleuro-pulmonaires dans la maladie de Behçet, les examens 

biologiques et paracliniques sont essentiels pour évaluer l'inflammation, surveiller la progression 

de la maladie et exclure d'autres causes de symptômes respiratoires. Les manifestations 

respiratoires peuvent inclure une pneumonie, une pleurésie, ou des complications plus graves 

telles que des embolies pulmonaires. 

Les tests biologiques visent à évaluer l'inflammation systémique et à exclure d'autres 

pathologies (VS, CRP, NFS…). 

Les examens d'imagerie et les tests fonctionnels sont cruciaux pour diagnostiquer et 

évaluer l'étendue des atteintes pleuro-pulmonaires. 

 

5.1. Radiographie thoracique 

• La radiographie est souvent réalisée en première intention pour rechercher des 

signes d'épanchement pleural, de pneumonie, ou d'autres anomalies 

pulmonaires. 

 

5.2. Tomodensitométrie (TDM) thoracique 

• La TDM est plus sensible que la radiographie pour détecter les anomalies 

pulmonaires, comme les infiltrats, les nodules, ou les épanchements pleuraux. 

• Elle permet également d’évaluer des complications telles que les embolies 

pulmonaires. 

 

5.3. Échographie thoracique 

• Utilisée pour évaluer un épanchement pleural, surtout si la radiographie est 

suspecte. 

• Permet de guider la ponction pleurale si nécessaire. 
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6. Atteinte digestive : 
 

Ces lésions sont similaires à celles observées dans les maladies inflammatoires 

chroniques de l'intestin. Les symptômes fonctionnels ne sont pas spécifiques : nausées, 

ballonnements, éructations, diarrhée, anorexie et rectorragies peuvent survenir. Sur le plan 

radiologique, les lésions les plus fréquemment observées incluent des floculations anormales de 

la baryte, un épaississement des plis muqueux et une dilatation segmentaire de l'intestin grêle 

avec stase. Quelques cas de pancréatite ont également été rapportés. 

Lors des atteintes digestives dans la maladie de Behçet, des examens biologiques et 

paracliniques sont essentiels pour évaluer l'inflammation, surveiller la progression de la maladie 

et exclure d'autres causes de symptômes digestifs. Les manifestations digestives peuvent inclure 

des douleurs abdominales, des ulcères buccaux et gastro-intestinaux, et des complications 

telles que des hémorragies digestives. 

Les tests biologiques visent à évaluer l'inflammation  et à exclure d'autres pathologies 

(VS, CRP, NFS…). 

Les examens d'imagerie et d'endoscopie sont cruciaux pour diagnostiquer et évaluer 

l'étendue des atteintes digestives. 

 

a. Endoscopie digestive 

• L'endoscopie (oesophago-gastro-duodéno-scopie et/ou coloscopie) est 

utilisée pour visualiser directement la muqueuse digestive. 

• Elle permet de rechercher des ulcères, des inflammations, et d'autres 

anomalies, comme des sténoses ou des lésions. 

 

b. Biopsie 

• Une biopsie peut être réalisée lors de l'endoscopie pour analyser les tissus et 

exclure d'autres pathologies, comme des infections ou des néoplasies. 
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c. Radiographie abdominale 

• Une radiographie abdominale peut être réalisée pour évaluer des complications 

telles que des occlusions intestinales ou des perforations. 

 

d. Tomodensitométrie (TDM) abdominale 

• La TDM est utile pour évaluer l’étendue des lésions, rechercher des 

complications (par exemple, des abcès ou des épanchements), et analyser la 

paroi intestinale. 

 

7. Atteinte cardiaque : 
 

Elles touchent les trois tuniques (30) : la myocardite, dont on peut rapporter les troubles 

de rythmes ; endocardite avec valvulopathie aortique ou mitrale ; les endocardites 

fibroblastiques parfois compliquées de thrombus intra cavitaires.(31) Les péricardites peuvent 

être inaugurales, volontiers récidivantes, elles ont été également décrites associées à une 

coronaropathie. 

Lors des atteintes cardiaques dans la maladie de Behçet, il est essentiel de réaliser des 

examens paracliniques et biologiques pour surveiller la progression de la maladie et exclure 

d'autres causes de symptômes cardiaques. Les manifestations cardiaques peuvent inclure une 

péricardite, une myocardite ou des thromboses veineuses. 

Les tests biologiques visent à évaluer l'inflammation et à exclure d'autres pathologies (VS, 

CRP, NFS…). 

Les examens d'imagerie et les tests fonctionnels sont cruciaux pour diagnostiquer et 

évaluer l'étendue des atteintes cardiaques. 

 

7.1. Échocardiographie 

• L'échocardiographie est l'examen de référence pour évaluer l'état du cœur, 

notamment la fonction ventriculaire, la présence d'épanchements péricardiques 

ou de lésions myocardiques. 
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• Elle permet de visualiser les structures cardiaques, d’évaluer la contraction du 

cœur et de détecter toute anomalie dans les valves cardiaques. 

 

7.2. Électrocardiogramme (ECG) 

• L'ECG est réalisé pour évaluer le rythme cardiaque et rechercher des signes 

d'ischémie, d'inflammation ou d'autres anomalies électriques. 

• Des modifications du tracé peuvent être observées dans les cas de myocardite 

ou de péricardite. 

 

7.3. Radiographie thoracique 

• La radiographie est réalisée pour rechercher un épanchement péricardique, une 

cardiomégalie (augmentation de la taille du cœur) ou d'autres anomalies 

thoraciques. 

 

8. Atteinte rénale : 
 

Elle est exceptionnelle et n’a fait l’objet que de quelques publications rapportant des 

lésions de glomérulopathie proliférative ou de dépôts amyloïdes(32). Toutefois, chez des sujets 

asymptomatiques, la pratique systématique de la ponction-biopsie rénale a pu mettre en 

évidence des dépôts glomérulaires mésangiaux et extra membraneux de C3, parfois associés à 

des dépôts d’IgA, d’IgG ou de C3 et une inflammation des artères inter lobulaires. 
 

Lors des atteintes rénales dans la maladie de Behçet, des examens paracliniques et 

biologiques sont essentiels pour évaluer l'inflammation, surveiller la progression de la maladie et 

exclure d'autres causes de symptômes rénaux. Les manifestations rénales peuvent inclure des 

glomérulonéphrites, des thromboses veineuses, ou des atteintes tubulaires. 

Les tests biologiques aident à évaluer l'inflammation systémique et à exclure d'autres 

pathologies faits de marqueurs de l’inflammation (VS, CRP), Numérisation formule sanguine 

(NFS), Bilan Rénal (urée, créatinine). 
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Les examens d'imagerie et les biopsies peuvent être nécessaires pour diagnostiquer et 

évaluer l'étendue des atteintes rénales. 

 

8.1. Échographie rénale 

• Utilisée pour visualiser les reins et détecter des anomalies anatomiques, des 

lésions ou des épanchements. 

• Permet également d’évaluer la taille et la vascularisation des reins. 

 

8.2. Tomodensitométrie (TDM) abdominale 

• La TDM peut être réalisée pour évaluer des lésions rénales, des masses, ou des 

complications liées à l’atteinte rénale. 

 

8.3. Biopsie rénale 

• Une biopsie peut être réalisée pour analyser les tissus rénaux en cas de 

suspicion de glomérulonéphrite ou d'autres atteintes rénales. 

• L'analyse histologique permet de confirmer le diagnostic et d’évaluer 

l’inflammation. 

 

9. Atteinte neurologique parenchymateuse : 
 

L'atteinte parenchymateuse est la plus fréquente des manifestations neurologiques de la 

maladie de Behçet (MB), représentant 60 à 81% des cas, avec une prédominance de l'atteinte du 

tronc cérébral (25 à 60%), suivie par l'atteinte hémisphérique (10 à 12,5%) et médullaire (2,5 à 

18%)(33). La méningite, fréquente dans l’Angio-Behçet, est souvent associée à des 

manifestations encéphaliques ou encéphalomyélitiques(34). L'atteinte motrice centrale, 

notamment pyramidale, est courante, se manifestant par une hémiplégie, paraplégie, 

paraparésie, monoplégie ou monoparésie(35). L'atteinte cérébelleuse est rare, mais peut 

provoquer dysarthrie ou ataxie cérébelleuse(36). Les symptômes psychiatriques, présents chez 

environ 50% des patients, incluent des désordres affectifs, psychotiques et comportementaux, et 

peuvent être les premières manifestations neurologiques(37). L'atteinte des nerfs crâniens, bien 
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que rare, touche 33% des patients dans certaines séries(38), avec une atteinte possible des nerfs 

oculomoteurs, faciaux, auditifs et optiques(39). L'atteinte pseudobulbaire, observée chez 15 à 

28% des patients, se manifeste par dysarthrie, dysphagie et labilité émotionnelle(40). L'atteinte 

extrapyramidale, rare, se caractérise par bradykinésie, visage en masque et tremblements 

posturaux(41). Les troubles sensitifs, présents chez 11 à 25% des patients, se manifestent par 

paresthésies, douleurs ou hyposensibilité(42), souvent associés à des troubles sphinctériens 

témoignant d'une atteinte médullaire. L'atteinte du système nerveux périphérique est également 

rare, mais peut inclure des syndromes tels que Guillain-Barré(43), polyneuropathies sensitivo-

motrices et neuropathies multiples(44), tandis que l'atteinte musculaire peut se manifester par 

une myosite nécrotique ou des myalgies(45), parfois décelées de manière infraclinique. 

Lors des atteintes neurologiques parenchymateuses dans la maladie de Behçet, des 

examens biologiques et paracliniques sont cruciaux pour évaluer l'inflammation, surveiller la 

progression de la maladie et exclure d'autres causes de symptômes neurologiques. Les 

manifestations neurologiques peuvent inclure des méningites, des accidents vasculaires 

cérébraux (AVC) ou des encéphalites. 

Les tests biologiques aident à évaluer l'inflammation systémique et à exclure d'autres 

pathologies faits de marqueurs de l’inflammation (VS, CRP), Numérisation formule sanguine 

(NFS), analyse du LCR. 
 

• LCR : 

L'étude du liquide céphalorachidien (LCR) dans l’Angio-Behçet montre des anomalies 

distinctes selon le type d'atteinte. Dans les atteintes parenchymateuses, une pléïocytose 

(neutrophile et/ou lymphocytaire) et une élévation de la protéinorachie avec une glycorachie 

normale sont souvent observées, bien que le LCR puisse parfois être normal. Chez les patients 

atteints de thrombose veineuse cérébrale, le LCR est généralement normal, à l'exception d'une 

pression élevée au début(46). Des bandes oligoclonales ont été retrouvées chez une minorité de 

patients(46), diminuant après les poussées(47). Une synthèse intrathécale de β2-microglobuline 

a également été rapportée(48). Dans une série turque, le LCR était normal dans 27 % des cas, 

avec une pléïocytose et/ou une élévation de la protéinorachie chez 60 % des patients. L'index 
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d'IgG était élevé chez 73 % des patients, tandis que les bandes oligoclonales IgG étaient 

présentes dans 16 % des cas(49). 

Les examens d'imagerie sont essentiels pour diagnostiquer et évaluer l'étendue des 

atteintes neurologiques. 

 

9.1. Imagerie par résonance magnétique (IRM) cérébrale 

• L’IRM est l’examen de choix pour visualiser les lésions cérébrales 

parenchymateuses, rechercher des inflammations, des AVC ou des lésions 

demyelinisantes. 

 

9.2. Tomodensitométrie (TDM) cérébrale 

• La TDM peut être utilisée en cas d'urgence pour évaluer des hémorragies ou 

des anomalies cérébrales, mais l’IRM est plus sensible pour détecter des 

lésions précoces. 

 

VII. Les manifestations vasculaires de la maladie de Behçet : 
 

L'atteinte vasculaire, appelée « Angio-Behçet », est ce qui distingue particulièrement cette 

affection, car elle se manifeste chez des sujets jeunes, souvent masculins, sans facteurs de 

risque vasculaire associés. Le tropisme vasculaire de la maladie de Behçet a été décrit par 

Adamantiades en 1946. L'atteinte vasculaire concerne à la fois les veines et les artères, quel que 

soit leur calibre. Elle présente une gravité particulière, mettant en jeu non seulement le pronostic 

vital, mais aussi fonctionnel. 
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AngioBehcet périphérique : 
 

1. L’atteinte veineuse : 
 

L’atteinte veineuse intéresse aussi bien les veines superficielles que profondes. 

 

1.1. Les phlébites superficielles : 

Ces lésions sont fugaces et souvent difficiles à différencier des nodules dermo-

hypodermiques. Elles se localisent principalement sur le territoire des veines saphènes, et dans 

une moindre mesure sur l'abdomen et les membres supérieurs, notamment en raison des 

fréquentes piqûres veineuses. L'inflammation peut affecter soit un segment de la veine, soit la 

totalité d'une saphène, avec possibilité d'extension aux collatérales. Cependant, elle reste 

souvent discrète, se manifestant par de simples macules rouges, arrondies ou ovalaires, de 

quelques centimètres de diamètre, légèrement sensibles, pouvant être confondues avec un 

érythème noueux. 

Le diagnostic repose essentiellement sur l'examen clinique qui détecte les signes suivants 

: 

• Douleur localisée au niveau de la veine affectée. 

• Une douleur à la palpation le long du trajet veineux atteint. 

• La zone enflammée peut devenir rouge, chaude et parfois enflée. 

• Cordon induré : Lors de la palpation, la veine atteinte est souvent perçue comme un 

cordon dur et palpable sous la peau. 

Même si le diagnostic de phlébite superficielle est souvent clinique, des examens 

complémentaires peuvent être réalisés pour confirmer la présence de thrombus et pour exclure 

une atteinte plus profonde. 

 Echographie Doppler : Cet examen non invasif est l'outil clé pour confirmer le diagnostic 

de phlébite superficielle. Il permet de visualiser la présence d'un thrombus dans les 

veines superficielles et d’évaluer l’extension de la thrombose. Il permet également 

d'exclure une atteinte des veines profondes (thrombose veineuse profonde, ou TVP). 
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1.2. Les thromboses veineuses profondes des membres : 

Les TVP dans la MB concernent toutes les veines de l’organisme à des degrés de gravité 

différents. Les membres inférieurs sont le siège de prédilection de ces thromboses. Elles siègent 

essentiellement au niveau des territoires fémoraux et fémoro-iliaques. Ces thromboses sont 

d’installation d’autant plus insidieuse que leur siège est profond. Les thrombophlébites surales, 

souvent d’apparition brutale, s’opposent aux localisations profondes des gros troncs qui se 

manifestent par un simple œdème du membre, sans signes inflammatoires. Le membre 

supérieur peut être concerné le plus souvent par l’atteinte sous-clavière ou axillaire. L’extension 

des thromboses aux troncs caves est fréquente. 

Les TVP surviennent le plus souvent dans les veines profondes des membres inférieurs 

(jambes) et se manifestent par les symptômes et les signes suivant : 

• Douleur souvent localisée dans le mollet, parfois à la cuisse. La douleur est généralement 

spontanée, mais elle peut être exacerbée à la palpation ou lors de la marche. 

• Sensation de lourdeur : Le patient peut ressentir une gêne ou une sensation de lourdeur 

dans la jambe atteinte. 

• Œdème : Gonflement souvent asymétrique, unilatéral, touchant le membre affecté. 

Les examens paracliniques permettent de confirmer le diagnostic de TVP et d'exclure 

d'autres causes de symptômes similaires. 
 

 Echographie Doppler veineuse 

• Échographie Doppler veineuse : C’est l'examen de référence pour diagnostiquer une TVP. 

Il permet de visualiser le thrombus dans les veines profondes et de mesurer le flux 

sanguin. Il est non invasif, très sensible et spécifique pour les membres inférieurs. 

• Compression veineuse : L’incapacité de comprimer une veine par l’échographe est un 

signe classique de la présence d’un caillot. 
 

 Phlébographie 

• Phlébographie : Cet examen consiste à injecter un produit de contraste dans les veines 

pour visualiser la circulation veineuse sous radiographie. C’est un examen plus invasif 
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mais extrêmement fiable, généralement réservé aux cas où l'échographie Doppler est non 

concluante. 
 

 IRM veineuse ou angio-TDM 

• L'IRM et l'angio-TDM sont parfois utilisées en complément si l’échographie n'est pas 

suffisante, ou pour explorer des zones anatomiques difficiles à visualiser par échographie 

(comme le bassin ou l'abdomen). 

 

1.3. Thromboses de la veine cave inférieure (TCI): 

Peuvent se manifester cliniquement par un tableau complet comprenant une circulation 

collatérale de la paroi abdominale avec une stase veineuse des MI voire une phlébite à bascule. 

Elle peut s’accompagner d’un tableau fébrile avec des douleurs lombaires et inguinales irradiant 

vers les membres inférieurs. L’extension aux veines rénales est rare mais possible. 

 

1.4. Thromboses de la veine cave supérieure (TCS): 

L’atteinte de la VCS succède habituellement à la thrombose d’un gros tronc des MS, elle 

peut s’associer à une thrombose cave inférieure. Elles peuvent être bien tolérées et évoluer à bas 

bruit, mais elles peuvent aussi se manifester par un syndrome cave supérieur avec circulation 

veineuse collatérale thoracique ou cervico-faciale et œdème en pèlerine. Elles peuvent même 

donner lieu à des douleurs thoraciques, une fièvre, un épanchement pleural, un chylothorax ou 

chylopéricarde et peuvent se compliquer d’une hémoptysie par rupture des veines bronchiques. 

L’association de la thrombose de la VCS et d’anévrysmes artériels pulmonaires réalise le 

syndrome d’Hugues-Stovin. 

 

1.5. Les thromboses des veines sus-hépatiques ou syndrome de Budd-Chiari: 

Les veines sus-hépatiques peuvent être concernées par la thrombose réalisant un SBC. 

Leur thrombose est soit isolée ou associée à une thrombose cave inférieure ou supérieure. La 

gravité de cette lésion est liée au degré de la déchéance hépatique ou à la survenue 

d’hémorragie par rupture de varices œsophagiennes. La fréquence des cas autopsiés authentifie 

la gravité du pronostic, le décès étant lié à une insuffisance hépatique aigue. La thrombose des 
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veines viscérales est exceptionnellement rapportée dans la littérature(50). L’infarctus entéro-

mésentérique veineux par thrombose de la veine mésentérique est possible dans la MB mais 

rare. 

 

2. Les atteintes artérielles : 
 

la MB est une vascularite systémique pouvant toucher les artères de tout calibre : Les 

gros troncs sont plus volontiers atteints que les artères distales et font que la maladie de Behçet 

peut revêtir l’aspect d’une maladie de Takayashu(51). Les complications artérielles sont de 2 

types : les lésions anévrysmales et les occlusions artérielles qui sont parfois associées. La 

présentation clinique est polymorphe selon la topographie du vaisseau atteint. 

 

2.1. Les anévrysmes : 

Peuvent être spontanés ou provoqués par un traumatisme ou une ponction artérielle et 

peuvent être uniques ou multiples et étagés. Les anévrysmes sont souvent symptomatiques avec 

des complications plus graves en raison du risque de rupture. 

 

a. Les anévrysmes de l’aorte : 

Le premier cas d’anévrysme de l’aorte lors des complications artérielles de la MB a été 

décrit au niveau de l’aorte abdominale chez un homme de 38 ans par Mishima en 1961(52). Les 

manifestations cliniques des anévrysmes de l’aorte abdominale sont celles des anévrysmes 

d’autres étiologies. Le syndrome principal est la douleur abdominale généralement sourde, 

irradiant en arrière, vers les lombes et le bassin. La sémiologie douloureuse peut être mal 

interprétée et prise pour des douleurs digestives apparemment banales ou lombalgies. 

Cependant la douleur est souvent absente. Lorsqu’elle est présente, l’anévrysme est suspect de 

fissuration. Il peut être palpable sous forme de masse abdominale pulsatile et expansive. Il peut 

s’accompagner de signe de compression nerveuse ou veineuse. Les anévrysmes de l’aorte 

thoracique sont très rares et se manifestent par des douleurs thoraciques et peuvent donner lieu 

à un syndrome de compression médiatisnale avec œdème en pèlerine, une toux, une dyspnée, 

une dysphagie, une voix bitonale et un syndrome de Claude Bernard Horner. 
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Les anévrismes de l'aorte, qu'ils soient thoraciques ou abdominaux, sont souvent 

découverts par hasard lors d'examens d'imagerie pour d'autres raisons, ou lorsqu'ils deviennent 

symptomatiques (douleurs thoraciques, abdominales, dorsales). Les examens paracliniques 

suivants peuvent aider à faire le diagnostic : 

• Échographie abdominale : Elle est la méthode de dépistage de première intention pour les 

anévrismes de l'aorte abdominale (AAA). Cet examen non invasif permet de mesurer le 

diamètre aortique, avec une bonne sensibilité pour détecter des anévrismes de taille ≥ 3 

cm. 

• Angioscanner (angio-TDM) : L'angioscanner avec injection de produit de contraste est 

l'examen de référence pour le diagnostic et le suivi des anévrismes de l’aorte. Il permet de 

visualiser l'aorte entière, de préciser la taille exacte de l'anévrisme, sa localisation et 

d’évaluer l’extension aux branches aortiques. Il est également crucial pour planifier les 

interventions chirurgicales. 

• Angiographie par résonance magnétique (angio-IRM) : Alternative à l’angio-TDM, l’IRM est 

particulièrement utile pour les patients allergiques aux produits de contraste iodés. Elle 

permet une visualisation précise du diamètre et de la morphologie de l’anévrisme ainsi que 

des structures environnantes, sans exposition aux rayonnements ionisants. 

• Radiographie thoracique : Elle peut parfois montrer un élargissement de l’ombre 

médiastinale en cas d'anévrisme aortique thoracique, mais elle est peu sensible et peu 

spécifique. 

 

b. Les anévrysmes de l’artère pulmonaire : 

Les anévrismes artériels pulmonaires sont des lésions particulièrement évocatrices de la 

maladie de Behçet. Ils se situent généralement sur les gros troncs proximaux. Bien qu'il s'agisse 

souvent d'un anévrisme unique, une atteinte multiple ou bilatérale est également possible. Les 

signes respiratoires sont presque toujours présents, avec l'hémoptysie comme signe révélateur, 

récurrente pendant plusieurs mois voire plusieurs années. Une hémoptysie massive fatale 

révélant la maladie de Behçet en post mortem est possible. Ces anévrismes peuvent également 

se manifester par des douleurs thoraciques, une toux irritative ou une dyspnée, mais peuvent 
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aussi être asymptomatiques et découverts fortuitement lors d'une radiographie thoracique, ou 

confirmés par les examens paracliniques suivants : 

  Angioscanner thoracique (angio-TDM) : C’est l’examen de choix pour diagnostiquer un 

anévrisme de l’artère pulmonaire. Il permet de visualiser l’artère pulmonaire principale 

et ses branches, de mesurer le diamètre anormalement dilaté et d'évaluer les autres 

structures thoraciques. Il est également utile pour détecter une embolie pulmonaire 

associée ou des signes de rupture imminente. 

  Angio-IRM : Cette technique est aussi utilisée pour visualiser les anévrismes de l’artère 

pulmonaire, notamment chez les patients pour lesquels l’angio-TDM est contre-

indiquée. L’IRM permet une excellente visualisation du flux sanguin et des vaisseaux 

pulmonaires sans irradiation. 

 

c. Les anévrysmes de l’artère fémorale : 

L'artère fémorale semble être le troisième site de prédilection des anévrismes dans la 

maladie de Behçet. Cliniquement, l'anévrisme de l'artère fémorale peut se manifester par 

l'apparition d'une tuméfaction située le long du trajet artériel, le plus souvent au niveau de l'aine. 

La survenue d'une thrombose de l'anévrisme se manifeste par un syndrome d'ischémie aiguë. 

Des examens paracliniques dans ce cas sont nécessaires afin de confirmer ce diagnostic. 

  Échographie Doppler  : Cet examen non invasif est la méthode de première ligne pour 

diagnostiquer un anévrisme de l'artère fémorale. Il permet de visualiser l’artère 

fémorale, de mesurer le diamètre de l’anévrisme, et d’évaluer le flux sanguin. Il est 

particulièrement utile pour le dépistage et le suivi. 

  Angioscanner (angio-TDM) : Utilisé pour confirmer le diagnostic et planifier une 

intervention chirurgicale, l’angio-TDM permet de visualiser précisément la taille et la 

localisation de l'anévrisme, ainsi que les branches artérielles adjacentes. Il permet 

également d'évaluer la présence de complications, comme une dissection ou une 

rupture imminente. 

  Angiographie : Bien que de moins en moins utilisée comme examen diagnostique de 

première intention, l'angiographie invasive permet une visualisation directe des 
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anévrismes et peut être utilisée dans le cadre d'une intervention endovasculaire pour le 

traitement des anévrismes fémoraux. 

 

d. Les autres anévrysmes périphériques : 

 

 Les anévrysmes de l’artère poplitée : 

C’est la 4éme localisation de prédilection des anévrysmes au cours de la maladie de 

Behçet. La 1 ère observation a été rapportée en 1968 par Enoch et Coll (52) chez un jeune 

garçon de 16 ans qui a développé une ischémie du membre MI gauche et chez qui l’angiographie 

a révélé un anévrysme de l’artère poplitée gauche. 

 

 Les anévrysmes de l’artère iliaque : 

De nombreux auteurs considèrent l’artère iliaque comme le second siège préférentiel des 

anévrysmes périphériques au cours de la maladie de Behçet après l’artère fémorale. 

 

 Les anévrysmes de l’artère tibiale : 

L’artère tibiale semble peu concernée par les lésions anévrysmales au cours de la MB. 

 

 Les anévrysmes des artères du membre supérieur : 

Les anévrysmes artériels sont nettement plus fréquents au MI par rapport au MS. 

 

 Les anévrysmes des troncs supra-aortiques : 

Ils sont exceptionnellement rapportés. 
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2.2.  Les occlusions artérielles : 

Le diagnostic radiologique des occlusions artérielles dans l'Angio-behçet est essentiel 

pour évaluer l'étendue des lésions artérielles, planifier le traitement, et surveiller l'évolution. 

L’atteinte artérielle dans cette maladie est rare mais potentiellement grave, touchant 

principalement les grosses artères (aorte, artères iliaques, artères fémorales, artères 

pulmonaires). Ces occlusions peuvent provoquer des ischémies aiguës, des infarctus, ou des 

claudications intermittentes. Le recours à l'imagerie est indispensable pour identifier la 

localisation, la nature et l'étendue des occlusions artérielles. 

 

a. Angiographie par tomodensitométrie (Angio-TDM) 

L’angio-TDM est l’examen de choix pour diagnostiquer les occlusions artérielles dans la 

maladie de Behçet. Il permet une visualisation claire de l’arbre artériel après injection de produit 

de contraste iodé. 

Cet examen est particulièrement utile pour visualiser les occlusions dans les artères de 

grande taille comme l’aorte, les artères iliaques, fémorales, ou pulmonaires. Il permet aussi 

d’évaluer les complications comme les anévrismes ou les dissections associées aux atteintes 

vasculaires dans l'Angio-behçet. 

 

b. Angiographie par résonance magnétique (Angio-IRM) 

L’angio-IRM est une autre technique non invasive qui permet de visualiser les artères 

sans avoir recours aux rayons X ni au contraste iodé, en utilisant des agents de contraste 

gadoliniques. Elle est particulièrement utile pour les patients allergiques au produit de contraste 

iodé ou avec une insuffisance rénale. 

L'angio-IRM est particulièrement efficace pour visualiser les occlusions artérielles dans 

les régions vasculaires difficiles d'accès, comme les artères pulmonaires, et peut également être 

utilisée pour surveiller l’évolution des lésions artérielles au fil du temps. 
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c.  Échographie Doppler 

L'échographie Doppler est une méthode non invasive, souvent utilisée comme examen de 

première intention pour l’évaluation des artères périphériques (notamment les artères fémorales 

et iliaques). 

Bien que l’échographie Doppler soit moins performante pour visualiser les artères plus 

profondes (comme l'aorte ou les artères pulmonaires), elle reste un outil de diagnostic rapide et 

efficace pour les occlusions des artères périphériques. 

 

d. Imagerie radiologique des artères spécifiques 

• Occlusions de l’aorte : L’angio-TDM et l’angio-IRM sont particulièrement 

utiles pour détecter les occlusions de l’aorte thoracique ou abdominale, 

ainsi que ses principales branches (artères rénales, iliaques). L'imagerie 

permet aussi d'évaluer la présence d'anévrismes associés. 

• Occlusions de l’artère pulmonaire : Les occlusions de l’artère pulmonaire, 

bien que rares dans l'angiobehçet, sont graves. L’angio-TDM et l’angio-IRM 

sont les examens de choix pour détecter ces occlusions et évaluer les 

conséquences (infarctus pulmonaire, hypertension pulmonaire). 

• Occlusions des artères fémorales et iliaques : L’échographie Doppler et 

l’angio-TDM sont les examens les plus utilisés pour détecter les occlusions 

dans ces artères périphériques, souvent responsables de douleurs lors de la 

marche (claudication intermittente). 
 

 Les occlusions des artères pulmonaires : 

Les occlusions artérielles pulmonaires au cours de la MB sont dues à une atteinte 

pulmonaire primitive mais aussi à des thrombo-emboles à partir des veines périphériques. Ces 

thromboses peuvent se recanaliser sans laisser de séquelles, entrainer des infarctus 

pulmonaires, ou créer une dilatation en amont de la thrombose pour laisser la place à un 

anévrysme. 
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 Les occlusions de l’artère sous-clavière : 

Se manifestent par des paresthésies plus rarement par une claudication intermittente et 

par la disparition des pouls aux MS. Elle s’accompagne dans certains cas d’un syndrome de 

Raynaud. 
 

 Les autres artères périphériques : 

- Les artères des membres : Les troncs artériels des membres sont plus concernés par les 

occlusions que les artères viscérales. 

- L’artère carotide : C’est une localisation rare des occlusions artérielles au cours de la 

maladie de Behçet. 

- L’artère rénale : L’occlusion de l’artère rénale se manifeste par la survenue d’une 

hypertension artérielle chez un sujet jeune sans facteurs de risque. 

- L’artère mésentérique et l’artère cérébrale : de rares cas ont été décrits dans la 

littérature. 

- L’aorte : Contrairement aux lésions anévrysmales, les lésions occlusives sont 

exceptionnelles. 

 

Angiobehcet cérébrale : 
 

1. Atteinte veineuse : 

 

1.1. Les thromboses des veines cérébrales: 

La thrombose veineuse cérébrale est observée chez 10 à 20 % des patients atteints 

d’Angio-Behçet, bien que des taux plus élevés aient été rapportés dans certaines études, ce qui 

complique leur interprétation(53). La coexistence d'atteintes intra-axiales et extra-axiales chez 

un même patient est rare(54), mais possible(55). La thrombose des sinus veineux peut entraîner 

une élévation de la pression intracrânienne, se manifestant principalement par des céphalées, un 

œdème papillaire, des déficits neurologiques focaux, des crises comitiales, une paralysie du nerf 

VI et/ou une altération de la conscience(55). Le sinus longitudinal supérieur est le site le plus 

fréquemment touché(56), suivi par le sinus transverse, les veines cérébrales profondes et le 
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sinus caverneux(57). L’atteinte du sinus caverneux, bien que plus rare, entraîne des douleurs 

orbitaires, une paralysie des nerfs oculomoteurs, une exophtalmie, et des troubles de la 

vision(58–60). 
 

Des cas d’hypertension intracrânienne (HTIC) survenant au cours de l’Angio-Behçet ont 

été documentés. Une étude turque a identifié 8 % des patients atteints de la maladie de Behçet 

avec HTIC, dont certains présentaient une thrombose veineuse cérébrale(61). D’autres études ont 

rapporté des taux variables d’association entre la thrombose des sinus duraux et l’HTIC, allant 

de 15,3 % à 46 % selon les pays(62). L’existence d'une HTIC « idiopathique » dans la maladie de 

Behçet est débattue et dépend des techniques de diagnostic utilisées pour confirmer une 

thrombose veineuse cérébrale (TVC) et de la rapidité de leur mise en œuvre(63). 

Le scanner cérébral, avec ou sans injection de contraste, est principalement utilisé 

comme un examen initial pour exclure une cause tumorale et orienter vers une pathologie 

vasculaire. Bien que le signe du delta vide puisse indiquer une thrombose, sa sensibilité et 

spécificité sont limitées(64). L’IRM, en revanche, est capable de diagnostiquer les thromboses 

veineuses cérébrales des sinus duraux à des stades aigus et subaigus(65). Le signal des sinus 

thrombosés évolue à travers trois stades : isosignal en T1 et hyposignal en T2 au stade précoce, 

hypersignal en T1 et T2 au stade intermédiaire, et signal modérément hypointense en T1 et 

hyperintense en T2 au stade tardif. 

L'utilisation de Gadolinium en IRM peut compliquer l'interprétation du signal des sinus, 

rendant parfois difficile la distinction entre un sinus thrombosé et l'effet du contraste(66). Les 

séquences d'angiographie par résonance magnétique (Angio-IRM) permettent désormais 

d'obtenir des images angiographiques sans contraste(66). L’IRM est donc un examen sensible et 

fiable pour la détection précoce des lésions dans l’Angio-Behçet et permet de suivre l'évolution 

radiologique des lésions, généralement en corrélation avec l'amélioration clinique(64). 
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1.2. Imagerie par résonance magnétique (IRM) cérébrale : 

L’IRM est l’examen de référence pour diagnostiquer l’atteinte veineuse cérébrale dans 

l’Angiobehçet. Elle permet d’évaluer les structures cérébrales et de détecter les signes directs et 

indirects de thrombose veineuse. 
 

 Signes directs de thrombose : 

o Absence de signal de flux dans les sinus veineux (en particulier le sinus sagittal 

supérieur, les sinus latéraux ou les veines corticales). 

o Hypersignal dans les sinus veineux sur les séquences pondérées en T1 et T2, 

correspondant à un thrombus. 
 

 Signes indirects : 

o Œdème cérébral associé à l’obstruction veineuse. 

o Hémorragies veineuses : L’IRM peut montrer des hémorragies intracérébrales en 

rapport avec la thrombose des sinus veineux. 

o Hypertension intracrânienne : L’IRM peut détecter une dilatation des ventricules et des 

signes d’œdème papillaire. 

 

1.3. Angioscanner (Angio-TDM) cérébral : 

L'angio-TDM est une alternative rapide et utile dans le diagnostic des thromboses 

veineuses cérébrales, surtout en situation d’urgence. Il permet de visualiser directement les 

vaisseaux veineux et d’évaluer les anomalies liées à la thrombose. 

 

1.4. Echographie Doppler transcrânienne : 

Bien que moins utilisée pour le diagnostic des thromboses veineuses cérébrales, 

l’échographie Doppler transcrânienne peut parfois être utile pour évaluer le flux sanguin veineux 

dans les grosses veines cérébrales et détecter des anomalies de flux, suggérant une thrombose. 

 



Angiobehçet : expérience de l’hôpital militaire avicenne Marrakech 

 

- 63 - 

1.5. Phlébographie cérébrale (rarement utilisée) : 

La phlébographie cérébrale invasive par cathétérisme peut être utilisée dans certains cas 

difficiles pour visualiser directement la thrombose veineuse, mais elle est de moins en moins 

pratiquée, remplacée par les techniques non invasives comme l'IRM et l'angio-TDM. 

 

2. Atteinte artérielle : 
 

L’atteinte artérielle dans l’Angio-Behçet est rare comparée à l’atteinte veineuse. Elle peut 

se manifester par des sténoses(67), des occlusions artérielles, comme chez un patient de 55 ans 

présentant une occlusion réversible de l'artère basilaire(68), ou encore par un anévrisme 

intracrânien, complication exceptionnelle de la maladie. Par exemple, un anévrisme de l’artère 

cérébelleuse supérieure gauche a été rapporté chez un patient de 36 ans(69). L’atteinte artérielle 

peut également prendre la forme d'une dissection artérielle, comme chez un patient avec un 

infarctus du tronc cérébral droit et une dissection de l’artère vertébrale droite(70). Ces lésions 

peuvent entraîner des hémorragies intracérébrales et/ou sous-arachnoïdiennes(63), ainsi que 

des ischémies et des infarctus artériels(67). Les artères concernées incluent la carotide 

commune(71), la carotide interne(72), la cérébrale moyenne(73), la communicante 

antérieure(74), et les artères vertébrales(70). 

 

VIII. Données paracliniques : 
 

Le diagnostic de la maladie de Behçet reste exclusivement clinique basé sur les critères 

diagnostic de ISG « international study groupe for Behcet's disease ». Les examens para-

cliniques étant non spécifiques. 

Il n'existe pas d'anomalies biologiques spécifiques à la maladie de Behçet. Les 

modifications biologiques typiques sont dominées par un syndrome inflammatoire non 

spécifique, surtout pendant les poussées. Cela se manifeste généralement par une anémie, une 

hyperleucocytose, et une vitesse de sédimentation accélérée. En phase active de la maladie, une 

élévation des immunoglobulines dans le sérum peut également être observée(75). 
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• L’Ag HLA-B51 : 

L'association entre la maladie de Behçet et le gène HLA-B51 a été confirmée dans 

plusieurs groupes ethniques(76), avec une prévalence atteignant jusqu'à 80 % des cas(77). 

Certaines études ont révélé une association significative entre le gène HLA-B51 et une forme 

grave de la maladie, en montrant une corrélation avec l'atteinte oculaire, les atteintes des gros 

vaisseaux, et un début plus précoce de la maladie de Behçet(78). 

L'HLA-B51 semble jouer un rôle dans la réponse immunitaire inadaptée qui caractérise la 

maladie de Behçet. Les individus porteurs de cet antigène présentent une tendance à une 

activation excessive des lymphocytes T et une production accrue de cytokines pro-

inflammatoires telles que l'interleukine-6 (IL-6) et le facteur de nécrose tumorale alpha (TNF-α), 

ce qui entraîne une inflammation chronique. Bien que les mécanismes précis par lesquels l'HLA-

B51 contribue à la pathogénèse ne soient pas entièrement élucidés, il est admis que cette 

molécule pourrait modifier la présentation des antigènes aux lymphocytes T, favorisant ainsi une 

réponse inflammatoire exagérée contre des stimuli exogènes ou endogènes. 

L'implication de l'HLA-B51 dans la maladie de Behçet a conduit à des recherches sur des 

traitements ciblant les voies inflammatoires sous-jacentes, bien que le rôle de cet antigène reste 

avant tout prédictif du risque de développement de la maladie et de sa sévérité(13,79). 

 

IX. Traitement : 
 

La maladie de Behçet, en raison de sa pathogénie complexe, de sa difficulté diagnostique, 

de la diversité de ses manifestations cliniques et de son évolution par poussées et rémissions, 

reste au centre de nombreuses études et essais thérapeutiques. Ces recherches visent à établir 

des protocoles de traitement optimaux, alliant efficacité maximale et minimisation des effets 

secondaires. Des questions subsistent quant à la nécessité de traiter certaines formes cliniques, 

au moment opportun pour débuter le traitement, à sa durée et au suivi nécessaire pour ces 

patients. Cela conduit à différencier les formes cutanéo-muqueuses ou articulaires, 

généralement considérées comme bénignes et associées à peu ou pas de séquelles 

fonctionnelles, des formes systémiques, telles que les manifestations neurologiques, vasculaires 
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ou oculaires, jugées sévères en raison de leur impact potentiel sur le pronostic vital ou 

fonctionnel. 
 

1. Buts : 
 

Le but de traitement est de : 

Contrôler l’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. 

 

2. Moyens : 
 

Le choix du traitement varie en fonction de la gravité et de l'évolutivité de la maladie. On 

dispose d'un arsenal thérapeutique assez large et assez varié : 

 

2.1. Anti-thrombotiques : 

 

 Les anticoagulants : 

Une controverse persiste concernant l'anticoagulation dans les complications 

thrombotiques de la maladie de Behçet (MB), et aucune recommandation claire n'a été établie à 

ce jour. Le mécanisme principal des complications thrombotiques dans la MB repose sur 

l'inflammation vasculaire, ce qui place l'immunosuppression au cœur du traitement. Ajouter une 

anticoagulation peut être bénéfique pour prévenir la progression et la récidive des thromboses 

chez certains patients. Les anticoagulants sont généralement proposés dans les cas de 

thromboses artérielles et de thromboses veineuses profondes (TVP). Ainsi, en cas de TVP, il est 

essentiel d'initier rapidement un traitement anticoagulant en combinaison avec un traitement 

immunosuppresseur. La décision de poursuivre l'anticoagulation à long terme doit être 

individualisée en fonction de la réponse du patient au traitement. Étant donné que la pathologie 

vasculaire prédominante dans la MB est veineuse, le rôle de l'aspirine dans la prophylaxie des 

thromboses reste incertain(80–82). 
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On commence par l’héparinothérapie à la dose anticoagulante pendant 4 à 6 semaines 

puis le relais est souvent pris par les antivitamines K pendant 3 à 6 mois(83,84) 
 

 Les antiagrégants plaquettaires : 

Ils sont actuellement très utilisés, en se basant sur le fait que l’augmentation de 

l’agrégabilité plaquettaire dans la maladie de Behçet constitue une base physiopathologique 

importante(83). Les phlébites cérébrales, qui se manifestent par un tableau d’hypertension 

intracrânienne bénigne, en sont une indication formelle. 
 

2.2. Corticoïdes : 

L'utilisation des corticoïdes est indispensable dans les formes oculaires, neurologiques, 

ainsi que dans certaines atteintes vasculaires de la maladie de Behçet. Ils constituent le 

traitement de première intention, offrant une large flexibilité grâce à leurs différentes formes 

galéniques, permettant ainsi une adaptation des doses et des voies d'administration en fonction 

de la gravité de la maladie et des besoins du patient. 
 

• Mécanismes d’action: 

Les corticoïdes agissent principalement en inhibant la production d’IL1et de TNF- α par 

les macrophages et de l’IL2 par les lymphocytes T avec une inhibition de l’action de l’IL2 sur les 

lymphocytes T activés(85). 
 

• Voie d’administration : 

On fait appel à Méthylprednisolone 10mg/kg/j en perfusion sur 3 heures pendant 3 

jours. 

Des bolus de Méthylprednisolone (1g en IV sur 3 heures 3jours de suites (86)) sont 

employés au début du traitement dans les formes graves et évolutives. Après elle sera relayée 

par la Prédnisone à la dose de 1mg/kg/j sans dépasser 80mg/j. 

Cette corticothérapie une fois débutée sera poursuivie à la dose d’attaque au moins 4-6 

semaines et diminuée selon les modalités habituelles de 10 % environ tous les 8 jours(86). 
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2.3. Les immunosuppresseurs : 

L'efficacité des immunosuppresseurs est bien établie, en particulier dans le traitement 

des uvéites, ainsi que des atteintes neurologiques, cardiovasculaires et pulmonaires liées à la 

maladie de Behçet. Un traitement initié précocement permet d'améliorer significativement le 

pronostic de ces formes graves. Cependant, l'utilisation des immunosuppresseurs s'accompagne 

d'une large gamme d'effets secondaires, souvent importants, nécessitant une surveillance étroite 

et une gestion adaptée pour minimiser leur impact sur la santé du patient.(85). 

 

 Le Cyclophosphamide: 

Représente l’immunosuppresseur prescrit en première intention dans les services de 

médecine interne. 
 

• Mode d’action: 

Agent alkylant de la famille des moutardes azotées, il agit directement sur l’ADN en 

formant des liaisons covalentes avec les substrats nucléophiles par l’intermédiaire de ses 

radicaux alcoyles, d’où des modifications chimiques ou enzymatiques de l’ADN ainsi la 

formatons de ponts alcoyles intra brins ou inter brins, avec pour conséquence une inhibition de 

la transcription et de la réplication de l’ADN aboutissant à la destruction cellulaire. Cette action 

est cycle-dépendante respectant les cellules en G0(87). 
 

• Posologie: 

Le Cyclophosphamide est prescrit per os à la dose de 2mg/kg/j ou en bolus mensuel de 

750mg/m pendant les 9 premiers mois.ces cures doivent être espacées s’il apparait une 

intolérance hématologique (pan-cytopénie) ou d’autres complications, qu’elles soient rénales ou 

infectieuses. Par la suite, un traitement d’entretien de 3 à 5 cures/an est utile(88). 
 

 Le Chlorambucil : Chloraminophène 

Le Chlorambucil est un agent alkylant d’action lente moins toxique que le 

Cyclophosphamide. Il interfère avec la réplication de l’ADN et cause une diminution des 

fonctions des cellules B et T. Le Chlorambucil est démarré à la dose 2mg/j et augmenté 

progressivement à la dose totale de 5 à 12mg/j. Il est indiqué dans les atteintes neurologiques 
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et oculaires de la maladie de Behçet. Cependant, il est nécessaire de surveiller la crase sanguine 

pendant le traitement(89,90). 
 

• Mode d’action: 

Il s’agit d’un agent alkylant qui agit en altérant la transcription de l’ARN et la réplication 

de l’ADN. 
 

• Posologie: 

Le Chlorambucil est prescrit à la dose de 0.1 à 0.2 mg/kg/j sous forme de traitement 

d’attaque pendant 3mois, suivi d’un traitement d’entretien d’une moyenne de 18 mois. 

Des fenêtres thérapeutiques de 2 à 6 mois sont nécessaires selon la tolérance 

hématologique.il existe un risque de leucémie secondaire chez les patients ayant une dose 

cumulative de 1300mg. Sa toxicité hématologique limite son utilisation. 
 

 Azathioprine : Imurel 

L’Azathioprine est un dérivé imidazolé de la mercapropurine (6-mercapropurine) qui agit 

comme un analogue structurel des bases puriques ou «antimétabolite». Bien que son action se 

fasse probablement par l’intermédiaire de la 6-mercaptopurine qui est la forme active il a été 

utilisé beaucoup plus que cette dernière comme immunosuppresseur(91). 
 

• Mode d’action: 

L’immunodépression obtenue avec le traitement par l’Azathioprine ou par la 

mercaptopurine semble résulter de l’interférence avec le métabolisme de l’acide nucléique ou 

cours de la vaque prolifération cellulaire qui suit une stimulation antigénique. 
 

• Posologie: 

L’Azathioprine est un immunosuppresseur de deuxième intention, en matière du 

traitement de la maladie de Behçet, prescrit à la dose de 2.5mg/kg/j, sous forme de comprimés 

dosés à 25 et 50mg. 
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 Mycophénolate mofétil (MMF) 

Le mycophénolate mofétil (MMF) est un immunosuppresseur dérivé de l'acide 

mycophénolique. Il agit comme un inhibiteur sélectif de la synthèse de novo des purines, ciblant 

principalement les lymphocytes T et B, qui dépendent de cette voie pour leur prolifération. Le 

MMF est de plus en plus utilisé dans les maladies auto-immunes et les vascularites, y compris 

dans la maladie de Behçet, pour son efficacité et son profil d'effets secondaires plus favorable 

comparé à d'autres immunosuppresseurs plus agressifs comme la cyclophosphamide(92–94). 
 

• Mode d’action : 

Le mycophénolate mofétil inhibe la inosine monophosphate déshydrogénase (IMPDH), 

une enzyme essentielle à la prolifération des lymphocytes, en bloquant la synthèse de novo des 

nucléotides guanine. Les lymphocytes sont particulièrement vulnérables à cet effet, car ils ne 

peuvent pas utiliser la voie alternative de récupération des purines, ce qui entraîne une 

diminution de la réponse immune. Ce mécanisme en fait un traitement de choix dans les 

pathologies auto-immunes telles que la maladie de Behçet, où une modulation de la réponse 

immunitaire est nécessaire pour limiter l'inflammation vasculaire. 

• Posologie : 

Dans le traitement de l'angiobehçet (la forme neurologique ou vasculaire de la maladie de 

Behçet), le MMF est utilisé comme un immunosuppresseur de deuxième ligne ou en association 

avec d'autres traitements (comme les corticostéroïdes) lorsque ceux-ci ne sont pas suffisamment 

efficaces ou bien tolérés. La dose standard est de 2 à 3 g/jour administrée par voie orale, en 

deux prises. Le MMF est commercialisé sous forme de comprimés de 250 mg et 500 mg. 
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2.4. Les immunomodulateurs : 
 

 Anti-TNF : 
 

• Mode d’action: 

Il s'agit d'un anticorps monoclonal chimérique ciblant spécifiquement le facteur de 

nécrose tumorale (TNF). En plus de neutraliser le TNF, cet anticorps présente une activité 

cytolytique, lui permettant de détruire les cellules exprimant cette cytokine inflammatoire. 

Toutefois, lorsqu'il est administré en faibles quantités, il peut induire la production d'auto-

anticorps qui limitent son efficacité, réduisant ainsi sa capacité à inhiber l'inflammation médiée 

par le TNF. 
 

• Posologie: 

L’Infliximab est administré par voie intraveineuse en perfusion de deux heures.la 

posologie utilisée dans la littérature était de 3 à 5 mg/kg. Ce qui correspond à la posologie 

utilisée dans nos cas. 

Le traitement d’attaque consiste en la réalisation d’une première perfusion, les deux 

suivantes ont lieu deux semaines et six semaines après. La demi-vie du produit est d’environ 14 

jours. Dans la plupart des indications, un traitement d’entretien toutes les huit semaines est 

nécessaire. 

Le mode d’administration de l’Adalimumab est simple: une injection sous-cutanée de 50 

mg toutes les deux semaines. La demi-vie est d’environ 8 jours. 
 

 Interféron : 
 

• Mode d’action: 

L’interféron alpha a été utilisé dans le traitement de la maladie de Behçet en 1986, en se 

basant sur une hypothèse selon laquelle l'herpès simplex type1 jouerait un rôle dans la 

pathogénie de la maladie(95). Confirmé ce rôle, mais ils ont démontré que l’interféron alpha est 

doté de propriétés immunomodulatrices qui expliquent son efficacité. L’Interféron alpha 

représente un moyen de traitement prometteur de la maladie de Behçet. L’interféron alpha peut 
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être supérieur aux agents immunosuppresseurs conventionnels du fait de son action rapide et la 

possibilité d’une rémission à long terme sans autre traitement. L’interféron alpha peut être 

indiqué chez des patients avec une maladie infectieuse concomitante, en cas de malignité ou 

d’immunodépression ou il est supérieur aux immunosuppresseurs parce qu’il n’affecte pas la 

réponse immunitaire, mais au contraire pourrait la renforcer(96). 
 

• Posologie: 

Bien que la dose idéale de l’interféron alpha dans le traitement de la maladie de Behçet 

reste encore à déterminer, on recommande de démarrer avec une dose élevée, tel que 6 voir 

même 9x106 UI par jour, la réduire à 4.5x106 UI après 4 semaines, et à 3x106 après 4 autres 

semaines puis passer à la dose d’entretien de 3 x 106 UI 3 x par semaines après la rémission. Il 

n’est pas évident quand est ce que l’interféron alpha peut être arrêté. InaKotter et al 

recommandent qu’il soit pour suivi au moins 8 semaines après la rémission. 

 

2.5.  Autres : 

 

 La colchicine : 

Dans une étude portant sur la maladie de Behçet, la colchicine était efficace dans la prise 

en charge des manifestations systémiques de la maladie. La colchicine est généralement bien 

tolérée à la dose de 1à2mg/j. Elle est utilisée dans le traitement des manifestations faibles à 

modérées de la maladie(97). 
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3. Indications : 
 

Tableau XIX : Traitement des manifestations non vasculaires au cours de la MB : 
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3.1. Traitement de l’angio-Behçet : 

Le traitement de l'angio-Behçet varie selon la localisation de l'atteinte vasculaire et la 

gravité de la situation. 

 Pour les thromboses veineuses superficielles, un traitement par colchicine (0,5-1 

mg/j) est souvent recommandé pour contrôler l'inflammation, accompagné d'anti-

inflammatoires non stéroïdiens (AINS) si nécessaire.  

 Pour les thromboses veineuses profondes des membres inférieurs et supérieurs, 

un traitement initial par anticoagulants (héparine à faible poids moléculaire, suivie 

par des antivitamines K, avec un INR cible de 2-3) est généralement prescrit. La 

thrombose veineuse profonde dans le cadre de l'Angio-Behçet nécessite 

également une immunosuppression, le plus souvent avec des corticostéroïdes (1 

mg/kg/j de prednisone) pour réduire l'inflammation veineuse, ainsi que des 

immunosuppresseurs tels que l’azathioprine (2-3 mg/kg/j) ou le mycophénolate 

mofétil (1 g, deux fois par jour).  

 Dans le cas du syndrome de Budd-Chiari (thrombose des veines hépatiques), une 

combinaison de corticostéroïdes, d'anticoagulants, et d'immunosuppresseurs 

comme l’infliximab ou le cyclophosphamide est souvent utilisée pour stabiliser la 

maladie et prévenir la progression des lésions hépatiques.  

 Pour les thromboses de la veine cave inférieure et supérieure, elles sont traitées 

de manière similaire, avec des anticoagulants à long terme et des 

immunosuppresseurs comme l'azathioprine ou le cyclophosphamide en cas de 

réponse insuffisante aux stéroïdes.  

 Les atteintes veineuses cérébrales (thromboses des sinus veineux) sont traitées 

par des anticoagulants (héparine ou anticoagulants oraux directs), en association 

avec des corticostéroïdes pour contrôler l'inflammation neurologique. Les 

immunosuppresseurs tels que l'azathioprine ou le mycophénolate mofétil sont 

également recommandés pour prévenir les récidives.  

 Pour les occlusions de l'artère carotide et pulmonaire, le traitement repose sur 

l'immunosuppression agressive avec des corticostéroïdes et des agents comme le 
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cyclophosphamide (15 mg/kg toutes les 2-3 semaines en injection intraveineuse), 

parfois associés à des traitements biologiques comme l'infliximab .Concernant les 

anévrismes artériels, ils nécessitent une immunosuppression rapide et efficace 

pour éviter la rupture. Les corticostéroïdes sont souvent utilisés en phase aiguë, 

associés à des agents comme le cyclophosphamide (1-2 mg/kg/j) ou l'infliximab 

pour contrôler la vasculite sous-jacente. En cas de risque élevé de rupture ou de 

croissance rapide, une intervention chirurgicale peut être nécessaire.  

 Le traitement chirurgical dans l'Angio-behcet est réservé aux complications 

menaçant le pronostic vital, comme la rupture d’anévrismes. L'intervention 

chirurgicale peut inclure la réparation des anévrismes ou la pose de stents dans 

les cas d'occlusion sévère. Cependant, la chirurgie dans cette maladie est 

complexe en raison du risque de récidive des lésions après la réparation, et elle 

est souvent associée à un traitement immunosuppresseur intensif post-opératoire 

pour minimiser ce risque(98–102). 
 

Les approches thérapeutiques pour l’atteinte veineuse dans la maladie de Behçet ne 

reposent pas sur des études randomisées ou comparatives, mais sur des études rétrospectives et 

observationnelles. Il est néanmoins établi que les cas de thromboses nécessitent un traitement 

visant à réduire l'inflammation pariétale. La corticothérapie orale, à une dose de 0,5 à 0,7 

mg/kg/jour, permet de soulager rapidement les symptômes cliniques. Dans les cas aigus, 

inflammatoires et graves, un bolus de méthylprednisolone (1 g/jour pendant trois jours) peut 

être administré en première intention(103). L'ajout d'un immunosuppresseur tel que 

l'azathioprine est recommandé en cas de récidive des thromboses des membres inférieurs(104), 

ou dès le début en cas de thrombose extensive, cave, ou cérébrale, afin de réduire les 

récidives(105). Des études ont montré que l'utilisation prolongée de l'azathioprine ou de la 

cyclosporine diminue l'incidence des thromboses veineuses. Dans les cas cliniques sévères 

initiaux, tels que le syndrome de Budd-Chiari ou la thrombose portale, le cyclophosphamide 

mensuel est recommandé en première intention, suivi de l'azathioprine après 6 à 12 mois. La 

durée du traitement immunosuppresseur varie généralement entre trois et cinq ans, sans 

consensus établi. 
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Le traitement anticoagulant est souvent proposé d'emblée, bien que son bénéfice ne soit 

pas prouvé, notamment en raison du faible risque d'embolie pulmonaire et de l'absence de 

perturbations majeures de l’hémostase. Les recommandations de l'EULAR déconseillent ainsi la 

prescription systématique d'anticoagulants(103). L'utilisation de la colchicine n'a pas été étudiée 

dans ce contexte. En cas d'atteinte artérielle occlusive ou sténosante, un traitement médical 

combinant corticoïdes (1 mg/kg/jour), anticoagulants et/ou antiagrégants plaquettaires est 

souvent suffisant. Les immunosuppresseurs comme l'azathioprine peuvent être indiqués dans les 

cas de lésions occlusives sévères et récidivantes. La chirurgie est réservée aux échecs du 

traitement médical avec des lésions ischémiques menaçantes, et est généralement indiquée en 

urgence dans les formes anévrismales, nécessitant des précautions techniques en raison du 

risque élevé de complications postopératoires(106). Un traitement médical périopératoire 

associant corticoïdes et immunosuppresseurs (cyclophosphamide, suivi d'azathioprine pendant 

trois à cinq ans) a montré une réduction des récidives et des complications à long terme(107). 

Un traitement endovasculaire a récemment été proposé comme alternative, mais il doit être 

accompagné d'un traitement médical de fond incluant corticoïdes et immunosuppresseurs(108). 
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I. EPIDEMIOLOGIE: 
 

1. Age : 
 

L’âge moyen de début de la maladie dans notre série est de 40,47 ans, proche de celui 

rapporté dans la série de Hamzaoui (32,7)(109), il est de 31,7 ans dans la série de 

Benamour(110), de 31,52 ans dans la série de Oulad Bada(111). 

La maladie semble s’installer plus tardivement dans la série japonaise (35,7 ans)(112) et 

plus précocement dans les séries Turque (25,6 ans)(113), Allemande (24,5ans)(114) et Coréenne 

(28,8 ans)(115). 

Dans notre série, l’âge moyen de l’apparition de l’Angio-Behçet (AB) est de 42,38 ans, 

résultat proche de ceux retrouvés dans la littérature 33ans dans celle de S. Ketari 

Jamoussi(116).Il est de 29,4 ans dans la série B. Ben Dhaou(117) et al. 

 

2. Sexe : 
 

Dans notre série, il s’agit de 16 hommes (76,2%) et de 5 femmes (23,8 %), soit un sexe 

ratio H/F de    3, 2. Cette prédominance masculine, aussi importante, a été observée dans les 

séries de : Oulad Bada (sexe ratio H/F : 5,2)(111), Lansari (sexe ratio H/F : 8)(118), et de Ben 

Dhaou (sexe ratio H/F : 9,3)(117). 

Pour R. Klii et (119) al Filali Ansary (120) et Gurler (121) : cette prédominance masculine 

est respectivement de 4.1, 3.26, et 3.02 proche du résultat trouvé dans notre série. La 

prédominance masculine semble stable au fil des années au Maroc(110,120) et en Tunisie(109). 

Contrairement au Japon et en Turquie, où le sex-ratio est en train de baisser avec une tendance 

à l’égalisation. Le sexe semble moduler le mode d'expression et la sévérité de la MB. Ainsi, le 

sexe masculin est unanimement admis comme facteur de mauvais pronostic(122–124). En effet, 

plusieurs études confirment la grande sévérité des formes masculines significativement 

associées à la thrombose veineuse, et à une grande mortalité(14,109,125). 
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II. LES MANIFESTATIONS NON VASCULAIRES DE LA MB: 
 

1. Les manifestations cutanéo-muqueuses : 
 

L'aphtose buccale a été retrouvée chez tous les patients de notre série soit 100%. Dans 

l'étude de Gurler, elle était inaugurale dans 86,5 % des cas sur une série de 2147 patients(113). 
 

Tableau XX : Comparaison des différentes manifestations cutanéo muqueuses : 

Série Aphtose 
buccale 

Aphtose 
génitale 

pseudofolliculite Erythème 
noueux 

Lésions 
acnéiformes 

Aphtose 
cutanée 

Notre série 
(21cas) 

100% 66,7% 33,3% 14,3% 4,7% - 

Oulad Bada 
(31cas) 

100% 68% 49% 16% 3% 3% 

Nassiri (49cas) 100% 71% 69% 33% 10% 6% 
Benamour 
(316cas) 

100% 85.6% 57% 23% - - 

Hamzaoui (519 
cas) 

100% 87.5% 67.6% 17.5% 7.9% 4.4% 

Turki (400cas) 99,4% 90% 75% 8% - - 
Bang (1155 cas) 97,5% 56,7% 37.4% 55.3% 10.9% - 
Gurler (2147 cas) 100% 88.2% - 56.8% - - 

 

2. Les manifestations oculaires : 
 

La fréquence des atteintes oculaires se situe entre 40 et 70% (100,109,120,126,127). 

Dans notre série, elle a été retrouvée chez 33,3% des cas. Ces manifestations isolées ou 

associées aux signes cutanéo-muqueux ont inauguré la maladie chez 2 patients (9,5%). 

Tableau XXI : Comparaison des différentes atteintes oculaires : 

Série Fréquence 
% 

Uvéite 
totale % 

Uvéite 
antérieure % 

Uvéite 
postérieur % 

Vascularite % 

Notre série 33,3 4,7 9,5 4,7 4,7 
Oulad Bada 38,7 8 - 8 25 

Nassiri 22 36 18 - 18 
Maaouni 59.2 36 22,5 15,3 21,66 

Filali 50.61 - 20,37 14.81 11,11 
Benamour 72 47 32 15 28 
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Filali Ansary (120), dans une série de 162 patients, l’atteinte oculaire a été observée chez 

82 d’entre eux (50,61%), et les manifestations oculaires avaient inauguré la maladie chez 13 

patients (15%). Pande, sur une série de 58 patients, a remarqué que l’atteinte oculaire était 

inaugurale dans environ 12% des cas. 

 

3. L’atteinte articulaire : 
 

Elle a été retrouvée chez 10 patients, soit 47,6% des malades de notre série. Dans la série 

de Maaouni(128), elles ont été notées chez 11% des cas ; et elles étaient aussi présentes dans la 

série de Benamour chez 60% des cas(110). 
 

Tableau XXII : Comparaison des différentes atteintes articulaires : 

Série Arthralgie% Arthrite% Sacroilite% Rachialgie % 
Notre série 47,6 - 4,7 9,5 
Oulad Bada 87,5 - 25 37,5 

Nassiri 80 10 20 10 
Filali 89 28,8 2,7 - 

Hamzaoui 50,9 14 1,4 - 
Ait Badi 81 19 7,5 - 

 

4. L’atteinte cardiaque : 
 

Dans la série de G. Geri et al. (129), l’atteinte cardiaque inaugurait la maladie de Behçet 

chez 17 patients (32,7%), avec une prédominance de péricardite (38,5%), suivie d'atteintes 

valvulaires (26,9%) et de thromboses intracardiaques (19,2%). Dans une étude de S. Bellakhal et 

al.(130), 7 cas de péricardite ont été observés parmi une cohorte de 480 patients, dont 2 où la 

péricardite était inaugurale, se manifestant principalement par des douleurs thoraciques et une 

dyspnée d’effort. Dans notre série, aucun cas d’atteinte cardiaque n’a été relevé. 
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5. L’atteinte digestive : 
 

Dans notre série on a relevé 3 cas (14,3%) d’atteinte digestive dans le cadre de la MB. 

Dans les séries japonaises les signes digestifs ont été signalés dans 50% des cas, alors que dans 

la série iranienne de Gharibdoost (131) l’atteinte digestive a été estimée à 10%. Filali Ansary 

(120), dans sa série de162 cas, en a relevé 8 cas (5%), ce qui est proche de nos résultats. 

 

6. L’atteinte rénale: 
 

Les lésions parenchymateuses rénales au cours de la maladie de Behçet sont 

principalement dominées par l'amylose, avec 53 cas rapportés dans la littérature(132). La 

fréquence de l'amylose dans la maladie de Behçet varie de 0,5 % (133) à 3 % (134). Parmi les 

néphropathies associées à la maladie de Behçet, l'amylose rénale a été observée dans 25 % des 

biopsies rénales rapportées par El Ramahi (135) et dans 50 % des cas dans la série de K. Zahiri et 

al. (136), suggérant une corrélation avec la durée prolongée de la maladie(133,137). En plus de 

l'amylose, l'atteinte rénale dans la maladie de Behçet peut inclure diverses néphropathies 

glomérulaires, les plus fréquentes étant les glomérulonéphrites prolifératives et les 

glomérulonéphrites à dépôts mésangiaux d'IgA (121). Dans la série de K. Zahiri et al., 2 cas de 

glomérulonéphrite segmentaire et focale (GNSF) ont été observés, caractérisés par une 

prolifération endocapillaire segmentaire et focale, parfois associée à une prolifération 

extracapillaire. Dans notre série, aucun cas d'atteinte rénale n'a été noté. 

 

III. LES MANIFESTATIONS VASCULAIRE DE LA MB : 
 

La fréquence des manifestations vasculaires, qui fait l'objet de notre étude, varie 

considérablement selon les séries : 13 % dans la série de Tohmé (138), 62 % dans celle de Filali 

(120), 28,5 % dans la série de Klii (119), 22,78 % dans celle de Benamour (110), et 33 % dans la 

série de Ketari Jamoussi (116). Dans notre série, elle est de 34,4 %. 

Une étude en 1997 portant sur 2147 patients turcs atteints de la maladie de Behçet a 

montré une prévalence des atteintes vasculaires de 16,8 %, avec un risque de développer des 
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manifestations vasculaires cinq fois plus élevé chez les hommes que chez les femmes(113). 

Plusieurs études ont confirmé une fréquence significativement plus élevée des atteintes 

vasculaires chez les hommes. Selon Filali Ansary (120), cette prédominance masculine reflète 

simplement la prévalence plus élevée de la maladie chez les hommes. 

Notre étude, qui comprend 21 cas d'Angio-Behçet parmi 71 patients atteints de la 

maladie de Behçet qui ont été hospitalisé, a révélé la présence de : 

2 cas de phlébites superficielles, 14 cas de thromboses veineuses profondes, 3 cas d'AVC 

ischémiques, 2 cas de thromboses veineuses cérébrales. 
 

Tableau XXIII : Fréquence des manifestations vasculaires selon les séries d’Angio- Behçet. 

Série Atteinte 
vasculaire 

Thrombose 
veineuse 

superficielle 

Thrombose 
veineuse 
profonde 

Anévrysme 
artériel 

Occlusion 
Artérielle 

Faux 
anévrysme 

artériel 
Notre série 

(n=21) 
34,4% 9,5% 66% - - - 

Benamour 
(n=72) 

22,7% 25% 80,5% 2.7% 1% - 

Filali 
(n=101) 

62% 13% 94% 9% 4% - 

Maaouni 
(n=50) 

30% 32% 62% 4% 2% - 

Sagdic (76) 
(n=52) 

- 7,6% 65% 9,6% 19% - 

Tohmé 
(n=180) 

13% 11% 72% 5,5% 27,7% - 

Gurler 
(n=361) 

16,8% 63,4% 54,3% 6% 1% - 

Hamzaoui 
(n=132) 

25% 8% 97,7% 15% 5% - 

Nassiri 
(n=49) 

37% 10,2% 79,5% 24,4% 4% 4% 

Oulad Bada 
(n=31) 

19% 10% 71% - 3,22% - 
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1. Atteinte veineuse : 

 

1.1. Epidémiologie : 

Sa prévalence est très variable d’un pays à l’autre, et dans le même pays, d’une série à 

l’autre. Elle semble plus importante dans les pays du Maghreb où elle est estimée entre 25 et 

45% en Tunisie(109,139), 23% en Algérie (140) et 20 à 55% au Maroc (110,141). Dans une série 

française portant sur 106 cas de thromboses veineuses (35%), près de la moitié des patients sont 

d’origine d’Afrique du nord(142). Cette prévalence est plus basse en Turquie (113) et au Liban 

(138) (17 et 13%) et est encore plus basse dans les populations asiatiques non arabes, comme le 

Japon et la Corée dont elle est respectivement de 7 et de 12 %. 
 

Dans notre série l’atteinte veineuse recouvre 85,71% des atteintes vasculaires, résultat 

similaire à celui de klii (81%) (119) et proche de ceux de Kabbaj (85%)(143), de Ketari Jamoussi 

(90%) (116) et de Lansari 100%(118). 

Nous rappelons que selon notre étude l’âge moyen des patients au moment de 

l’apparition de l’atteinte veineuse était dans la trentaine avec des extrêmes de 17 et 56ans. Le 

délai entre les premiers signes de la maladie et la survenue de l’atteinte veineuse a varié entre 3 

mois et 19 ans. 

Selon l’étude tunisienne de Sonia Ketari Jamoussi, l’âge moyen des malades au moment 

de l’apparition de l’atteinte veineuse était de 32,25 ans avec des extrêmes allant de 17 à 56,66 

ans. Le délai moyen d’apparition de l’atteinte veineuse par rapport au début de la maladie était 

de 4,11 ans avec des extrêmes allant de 0 à 23,75 ans ; et l’atteinte veineuse a inauguré la 

maladie dans 10 cas(116). Sur 100 cas, Wechsler rapporte 10% des cas avec manifestations 

veineuses inaugurales et 20% des cas où l’atteinte veineuse a inauguré la maladie 

concomitamment à d’autres manifestations(110,144). 
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1.2. Type et siège de l’atteinte veineuse : 

 

a. Phlébites superficielles : 

Retrouvées chez 9,5% de nos malades. Dans la série de Filali, les thromboses veineuses 

superficielles ont été signalées chez 12,9% des patients parmi 101 présentant une atteinte 

vasculaire(120). Tohmé a rapporté des thromboses superficielles chez 11 % des malades avec 

atteinte vasculaire(138). Dans la série de Hamzaoui (132 cas), les phlébites superficielles ont 

touché 8% des malades(109), alors qu’elles ont représenté 10,6% de tous les malades (2147 cas) 

et 63,4% des malades avec atteinte vasculaire (361 cas) dans la série de Gurler(113). 

 

b. Thrombose veineuse profonde des membres inférieurs : 

Tout comme les phlébites superficielles, les thromboses veineuses profondes 

prédominent au niveau des membres inférieurs. 66,7% des localisations veineuses profondes ont 

intéressé le membre inférieur dans notre série, touchant : 

. La veine poplitée dans 9 cas. 

. L’axe veineux fémoro-iliaque dans 7 cas. 

.  La veine fémorale commune dans 6 cas. 

Parmi 197 malades ayant la thrombose veineuse profonde, Gurler a noté des l’atteinte du 

membre inférieur chez 154 patients soit 78% des cas(113). Dans la série de Hamzaoui(109), les 

TVP au niveau des membres inférieurs concernaient 110 patients parmi 129 cas ayant ce type 

d’atteinte veineuse soit 85% des cas, ce même pourcentage a été trouvé également dans la série 

de Sagdic(136). Cette prédilection au niveau du membre inférieur a été notée aussi dans la série 

de Turki(145). 

 

c. Thromboses du système cave : 

Les thromboses caves correspondent à la deuxième localisation de l’atteinte veineuse par 

leur fréquence au cours de la MB. Elles sont rapportées dans 2 à 10% des cas de MB (146,147) et 

regroupent près d’un quart des cas des manifestations thrombotiques. Filali Ansary avait 

observé 11 cas de thromboses de la VCS et 8 cas de thrombose de la VCI parmi 101 cas ayant 

l’atteinte vasculaire(117). 
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Hamzaoui a rapporté la thrombose cave inférieure associée à des thromboses des 

membres inférieurs chez 16 patients. La thrombose cave supérieure a été diagnostiquée chez 11 

patients sur une série de 129 cas d’atteinte veineuse(109). Dans la série de Sagdic de 52 cas 

d’angio-Behçet, on a trouvé 4 cas de thrombose cave supérieure et 1 cas de thrombose cave 

inférieure(148). 

Dans notre série, nous n’avons observé aucun cas de thrombose de la veine cave 

supérieure (VCS). Par ailleurs, 1 cas de thrombose de la veine cave inférieure (VCI) a été recensé, 

qui était associé à des thromboses des membres inférieurs. Selon certains auteurs, la thrombose 

de la VCI résulterait d'une extension progressive de la thrombose à partir du réseau veineux 

profond des membres inférieurs(14). Il est à noter que l'association de thromboses de la VCS et 

de la VCI n'est pas rare dans la littérature, avec un pourcentage situé entre 2 % et 10 % (119). 

Concernant la thrombose des veines sous-clavières, Sonia Ketari Jamoussi a rapporté un seul cas 

parmi 110 atteintes veineuses (116), et Filali Ansary en a rapporté deux cas sur une série de 101 

thromboses veineuses (120). Dans notre série, aucune thrombose veineuse sous-clavière n'a été 

notée. Enfin, le syndrome de Budd-Chiari (SBC) a été observé par Gurler sous la forme d'un seul 

cas de thrombose isolée des veines sus-hépatiques parmi 197 localisations veineuses (113). 

Dans la série marocaine de Filali Ansary, un seul cas a également été rapporté (120), mais cette 

fois-ci associé à une thrombose de la veine porte, se manifestant par un syndrome 

d'hypertension portale. 
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Tableau XXIV : Comparaison des localisations de thromboses veineuses selon les séries : 

Série TVP MI 
Thrombose 

VCS 
Thrombose 

VCI 

Thrombose 
des veines 

sous 
clavière 

Thrombose 
des veines 

sous 
hépatique 

Autres 
localisations 

Notre série 
(21 cas) 

66,7% - 4,7% - 4,7%  

Filali (101 
cas) 

65,3% 10,9% 7,9% 3,9% 1%  

Hamzaoui 
(129 cas) 

85,3% 8,5% 12,4% - 2, 3%  

Turki (71 
cas 

80.3% - - - 7%  

Gurler (197 
cas) 

78% 14.7% 3% 1% 0.5%  

Sagdic (39 
cas) 

74% 10% 2.5% - -  

Tohmé 
(17cas) 

41% 11.7% - 6% 11.9%  

Sonia 
Ketari 

Jamoussi 
(110cas) 

81% 0.9% 1.8% 0.9% 11.9%  

Nassiri 
(49 cas) 

53% 8% 12 ,5% 4,7% 8%  

Oulad Bada 
(31cas) 

71% 9.09% 9.09% - -  

 

1.3. Caractère des thromboses veineuses : 

Le caractère extensif et récidivant des thromboses veineuses dans la maladie de Behçet a 

été bien documenté dans plusieurs études. Nos résultats confirment également cette tendance, 

montrant une diffusion des thromboses à l'ensemble des territoires veineux, ce qui souligne le 

tropisme veineux et le caractère ubiquitaire de l'atteinte veineuse dans cette maladie. De plus, la 

nature adhérente des thrombus sur une paroi atteinte de vascularite inflammatoire, qui rend les 

thromboses vasculaires peu emboligènes (140) dans le contexte de la maladie de Behçet, semble 

se confirmer. En effet, aucun cas d'embolie pulmonaire n'a été décelé dans notre série. 
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2. Atteinte artérielle : 

 

2.1. Epidémiologie : 

 

a. Fréquence 

L’atteinte artérielle touche 4 à 17 % des patients selon les séries(138,149–152). Elle est 

probablement sous-estimée puisque dans une série autopsique japonaise, on retrouvait une 

atteinte artérielle chez 34 % des 170 patients(153). Elle a été trouvée chez 3 patients dans notre 

série comme atteinte artérielle cérébrale soit 14,28%. Cette prédominance de l'atteinte veineuse 

n'est pas retrouvée dans les études publiées préalablement au Japon(154), en Amérique du Nord 

(155) et en Europe où les lésions veineuses étaient moins fréquentes que les lésions artérielles. 

Une incidence égale des diverses atteintes a été observée par Ko et al. (Veineuse : 36 % ; 

artérielle : 33 % ; les 2 types : 30 %)(156). Kabbaj et al a rapporté l’atteinte artérielle dans 10% 

des cas (143), Hamzaoui dans 17% des cas(109), Tohmé dans 28% des cas (138), Ben Dhaou 

dans 7,5% des cas (117), Hamza et al dans 2,2 %, des cas (157) et M. Moudati et al. dans14, 05 % 

des cas(158). 

 

2.2. Type de l’atteinte artérielle : 

Dans notre étude nous avons noté 3 cas d’atteintes artérielles cérébrales de type 

occlusion artérielle. Nous n'avons observé aucun cas d'atteinte anévrysmale. Les occlusions 

artérielles, moins fréquemment signalées au cours de la MB que les anévrismes(14), sont plus 

fréquentes dans la série de Tohmé (10 occlusions artérielles et un seul anévrisme artériel) que 

dans celles de Le Thi Huong et al. (142) et de Ko et al (15) Gurler, a rapporté 22 atteintes 

anévrismales et 6 occlusions artérielles parmi 361 patients ayant une atteinte vasculaire (159). 

Hamzaoui a noté 15% de lésions anévrismales et 5,3% d’occlusions artérielles parmi 132 

malades présentant des atteintes vasculaires ; 3,8% des malades avaient à la fois une atteinte 

anévrismale et une occlusion artérielle (109). Filali Ansary a relevé neuf cas d’anévrismes et 

quatre cas d’occlusion artérielle sur une série de 101 patients (120). 
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2.3. Siège de l’atteinte artérielle : 

 

Les occlusions artérielles : 

Dans notre série, nous avons identifié 3 cas d'occlusions artérielles, soit 14,28 %. Les 

occlusions artérielles dans la maladie de Behçet sont nettement moins fréquentes que les 

anévrismes(160,161). Ces lésions sont rarement symptomatiques, en raison du développement 

d'une circulation collatérale efficace. Cependant, des manifestations d'insuffisance artérielle des 

membres inférieurs peuvent être observées (162). Dans la littérature, les artères des membres 

inférieurs semblent être le site de prédilection des occlusions artérielles. Hamza a rapporté 43 

localisations artérielles dans les membres, dont 23 occlusions au niveau des artères des 

membres inférieurs et 20 au niveau des membres supérieurs (14). Urayama et al. ont décrit 4 cas 

d'occlusions des artères tibiales et radiales (163). Selon l'étude de Hamzaoui, les occlusions 

artérielles, observées chez sept patients, touchaient les artères pulmonaires (trois patients), 

l'artère poplitée (un patient), l'artère iliaque externe (un patient), l'artère fémorale superficielle 

(un patient), l'aorte sous-rénale, les artères iliaques, et l'artère rénale (un cas pour chacune) 

(109). 

Dans la maladie de Behçet, les obstructions artérielles pulmonaires peuvent être causées 

par des embolies d'origine périphérique ou des thromboses. Le diagnostic est généralement 

suspecté sur la base de données cliniques et paracliniques, et confirmé par un angio-scanner 

pulmonaire. Zaoui et al. ont rapporté 30 obstructions artérielles pulmonaires parmi 60 cas de 

manifestations pulmonaires dans la maladie de Behçet. Les occlusions de l'artère sous-clavière 

représentent un autre site de prédilection après les artères pulmonaires (164,165). Une sténose 

de l'artère sous-clavière, se manifestant par une claudication du membre supérieur, a été 

observée chez un patient de Tohmé (166). Parmi 41 localisations artérielles, Shimizu a rapporté 

6 occlusions de l'artère sous-clavière et un seul anévrisme(167). Dans notre série, aucun cas 

d'occlusion de l'artère pulmonaire ou de l'artère sous-clavière n'a été rapporté. 

Dans la maladie de Behçet, les occlusions des artères sont variées mais rares. Les 

occlusions carotidiennes, par exemple, ne comptent que trois cas recensés par Hamza, incluant 

deux thromboses de l'artère carotide commune et une de l'artère carotide interne. Des 
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occlusions des artères rénales ont été rapportées sporadiquement par Tohmé, Lakhanpal, 

Shimizu, Hamza et Parck, avec des manifestations d'hypertension artérielle chez des jeunes sans 

facteurs de risque. Des cas d'occlusion de l'artère mésentérique supérieure et inférieure ont été 

décrits, notamment par Parck, Hassan Khodja(168), Wechsler et Mercié(169). Les anévrismes 

artériels, quant à eux, se localisent préférentiellement sur l'aorte et l'artère pulmonaire, bien que 

d'autres sites, tels que l'artère fémorale superficielle, l'artère poplitée et le tronc 

brachiocéphalique, soient aussi touchés. Dans notre étude nous n'avons noté aucun cas 

d'atteinte anévrysmale. Gurler(159), Hamzaoui, et Sagdic(148) ont signalé plusieurs cas 

d'anévrismes aortiques et pulmonaires. Les atteintes anévrismales des artères viscérales et des 

troncs supra-aortiques, bien que rares(170,171), incluent des anévrismes du tronc cœliaque, des 

artères mésentériques, et des artères rénales, parfois associés à des complications sévères 

comme la rupture ou la compression des structures adjacentes. Enfin, les faux anévrismes, 

souvent iatrogènes, sont fréquemment observés dans la MB, traduisant une hypersensibilité 

vasculaire, avec des cas rapportés notamment après des interventions invasives, comme indiqué 

par Ben Ghorbel et al. Aucun cas de faux anévrysme n'a été observé dans notre série(172). 

 

3. Traitement: 
 

Dans notre série, tous les patients ont reçu des corticoïdes. L'anticoagulation par HBPM, 

suivie d'un chevauchement par les AVK, a été administrée chez tous les patients présentant une 

thrombose veineuse. Tous les patients ont également été traités par colchicine. Les 

immunosuppresseurs ont été utilisés chez 19 patients, comprenant le cyclophosphamide en 

bolus pour 8 as et l’azathioprine pour les 19 cas. 
 

Le traitement des thromboses veineuses profondes dans la maladie de Behçet reste 

controversé. La majorité des auteurs recommandent l'utilisation d'anticoagulants à doses 

curatives (156), bien que certains préfèrent les associer aux corticoïdes en raison de leur 

inefficacité lorsqu'ils sont utilisés seuls et du risque de saignement causé par l'inflammation de 

la paroi vasculaire (173). La durée de l'anticoagulation est généralement de 3 à 6 mois, sauf pour 

les thromboses graves des veines sus-hépatiques et/ou de la veine cave, qui nécessitent une 
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anticoagulation prolongée. En cas de thromboses veineuses récidivantes, progressives ou 

impliquant les veines caves, il est recommandé d'associer des corticoïdes et/ou des 

immunosuppresseurs (cyclophosphamide ou azathioprine) aux anticoagulants ou aux 

antiagrégants plaquettaires pour les thromboses artérielles (173–176). 
 

Pour les thromboses veineuses profondes aiguës des membres inférieurs sans signes de 

gravité, un traitement par glucocorticoïdes (prednisone 0,5 mg/kg/jour en dose initiale) et une 

anticoagulation efficace pendant 3 à 6 mois est recommandé. Les atteintes cardiovasculaires 

sévères (thrombose des veines sus-hépatiques, thrombose de la veine cave, anévrismes artériels, 

myocardite, etc.) nécessitent un traitement initial par glucocorticoïdes à fortes doses (bolus 

intraveineux de méthylprednisolone, 500 mg/jour pendant 3 jours), suivi d'une corticothérapie à 

1 mg/kg/jour (sans dépasser 80 mg/jour) d'équivalent prednisone pendant 3 semaines, avec 

une diminution progressive (15 à 20 mg/jour à 3 mois et ≤ 0,1 mg/kg/jour à 6 mois). Un 

immunosuppresseur tel que le cyclophosphamide intraveineux (0,7 g/m², sans dépasser 1,2 g, 

toutes les 4 semaines) ou des anticorps anti-TNFα comme l'infliximab (5 mg/kg aux semaines 0, 

2, et 6, puis toutes les 6 semaines) doit être ajouté dès le début du traitement. L'azathioprine 

orale (2 mg/kg/jour) ou des anticorps anti-TNFα (adalimumab ou infliximab) sont recommandés 

pour les atteintes vasculaires récidivantes. 
 

La prise en charge chirurgicale ou endovasculaire ne doit pas être retardée si le patient 

est symptomatique. Une corticothérapie et un traitement immunosuppresseur doivent être 

instaurés avant la chirurgie pour réduire le risque de complications postopératoires, qui sont 

moins fréquentes chez les patients recevant des immunosuppresseurs. Une prise en charge 

multidisciplinaire dans un centre expert est essentielle pour déterminer le moment optimal de 

l'intervention. Un suivi à long terme est indispensable pour détecter les complications et les 

récidives. En cas d'anévrismes pulmonaires avec hémoptysie menaçante, il est crucial de localiser 

la lésion et le mécanisme pour proposer une intervention radiologique ciblée, soit par vaso-

occlusion pulmonaire, soit par embolisation bronchique. La chirurgie en cas d'hémoptysie active 

présente un pronostic très mauvais, nécessitant une gestion multidisciplinaire dans un centre 

spécialisé. 
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4. L’évolution : 
 

Dans notre série l'évolution était favorable chez 18 cas, et la récidive sur le même site ou 

sur de nouveaux sites était notée dans 2 cas, 1 cas a été perdu de vue et nous n'avons noté 

aucun cas de décès. Dans une cohorte de 817 patients de D. Saadoun et al les principales causes 

de décès comportaient les atteintes des gros vaisseaux (les anévrysmes artériels et le syndrome 

de BuddChiari) dans 38,9 % des cas (177). Dans une étude tunisienne rétrospective de Kechaou 

et al, incluant 13 patients ayant une atteinte vasculaire intéressant le réseau veineux dans 10 cas 

: thrombose veineuse profonde des membres inférieurs (9 cas), thrombose de la veine cave 

inférieure (1 cas) et thrombose veineuse cérébrale (1 cas) et le territoire artériel dans 3 cas : une 

thrombose artérielle du membre inférieur droit dans un cas, d’anévrysmes des artères 

pulmonaires dans un cas et de l’aorte abdominale dans un cas, tous les patients étaient traités 

par CTC orale à la dose de 0,5 mg/kg/j associée à une anticoagulation par AVK et l’évolution 

était favorable dans tous les cas ; une récidive de thrombose veineuse était rapportée chez un 

seul malade et aucun cas d’embolie pulmonaire n’a été noté (178). 
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Les atteintes vasculaires dans la maladie de Behçet sont relativement fréquentes et se 

manifestent principalement par des thrombophlébites multifocales, récidivantes, et parfois 

révélatrices de la maladie. Elles peuvent également apparaître dans des localisations proximales 

ou atypiques telles que les veines iliofémorales, caves ou cérébrales, et sont caractérisées par un 

faible risque d'embolie. Leur survenue chez les jeunes patients sans facteurs de risque 

vasculaire, associée à un tableau clinique parfois trompeur, peut entraîner des retards dans le 

diagnostic. L'atteinte artérielle, moins courante, pose des défis thérapeutiques en raison de sa 

tendance à récidiver, pouvant mettre en jeu le pronostic vital. Le pronostic des atteintes 

vasculaires dans la maladie de Behçet dépend d'un diagnostic précoce et d'un traitement parfois 

agressif, mais surtout prolongé, nécessitant une éducation adéquate du patient. 
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Résumé 
Introduction : 

La maladie de Behçet est une vascularite systémique, dont l’étiologie reste obscure. Les 

atteintes oculaires, cutanées, articulaires, neurologiques et vasculaires restent les plus 

importantes. Sa présence représente un facteur pronostique clé, car elle peut compromettre à la 

fois le pronostic fonctionnel et vital. 
 

Objectif de l'étude : 

Décrire le profil épidémiologique, clinique, paraclinique, thérapeutique et évolutif des 

malades diagnostiqué angiobehcet. 
 

Patients et méthodes : 

Notre étude est descriptive rétrospective portant sur 21 patients présentant une atteinte 

vasculaire dans une série de 71 malades suivis en consultation et hospitalisés au service de 

médecine interne de l'HMA de Marrakech sur une période de 3ans et demi s'étendant entre 

janvier 2021 et juillet 2024. 
 

Résultats : 

La fréquence de l'atteinte vasculaire dans notre étude est de 34,4%.il s'agissait de 16 

hommes (76%) et de 5 femmes (24%) soit un sexe ratio de 3.2. La moyenne d’âge de nos patients 

au moment du diagnostic de la maladie de Behçet est de 40,47 ans L’âge moyen de survenue 

des manifestations vasculaires était de 42,38 ans. Concernant le mode de début, il était aigu 

dans l'angiobehcet périphérique alors que pour l'angiobehcet cérébrale il était progressif chez 6 

patients soit 28,5% et aigue chez 2 patients soit 9,5%. Les signes d'ischémie du membre 

supérieur et gros membre inférieur douloureux inflammatoire étaient les signes révélateurs de 

l'angiobehcet périphérique. Pour l'angiobechet cérébrale les patients ont présenté des céphalées 

dans 38,1% des cas suivis par les convulsions dans 19%, les troubles visuels et le déficit moteur 

dans 14,28%, et 4,7% pour l'HTIC et les troubles psychiatriques. Pour les manifestations 

veineuses, la thrombose veineuse profonde périphérique était plus fréquente (66%) par rapport à 

la thrombophlébite cérébrale (9,5%). Quant à l'atteinte artérielle, elle a été retrouvée chez 3 
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patients sous forme d’occlusion artérielle de l’artère basilaire chez un cas et occlusion artérielle 

de l’artère cérébrale moyenne ( artère sylvienne ) chez les 2 autres cas sans anévrysme ni faux 

anévrysme. Par ailleurs les manifestations extra vasculaires étaient présentes chez tous nos 

patients avec une forte présence de l'aphtose buccale (100%), aphtose génitale (66,7%), l'atteinte 

ophtalmologique (33.3%), et l'atteinte articulaire (46,7%) Dans notre série tous les patients ont 

reçu la corticothérapie, était prescrite chez tous nos patients. La prédnisone à la dose de 

1mg/kg/j était indiqué chez les 21 patients. L'anticoagulation par HBPM, suivie d'un 

chevauchement par les AVK, a été administrée chez tous les patients présentant une thrombose 

veineuse. Tous les patients ont également été traités par colchicine. Les immunosuppresseurs 

ont été utilisés chez 19 patients. Le recours à l’anti coagulation à base d’héparine à dose 

curative relayée par les anti-vitamines K (AVK) a eu lieu chez tous les malades présentant une 

thrombose veineuse. En ce qui concerne l'évolution, elle était favorable dans 18 cas, et la 

récidive sur le même site ou sur de nouveaux sites était notée dans 2 cas, 1 cas a été perdu de 

vue et nous n'avons noté aucun cas de décès. 
 

Conclusion : 

Notre étude confirme que les atteintes vasculaires sont courantes dans le cadre de la MB 

et que les récidives sont fréquentes. Ces atteintes comprennent des thrombophlébites veineuses 

et des ischémies artérielles, qui peuvent engager le pronostic vital. 
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Summary 
 

Introduction:   

Behçet's disease is a systemic vasculitis with an unclear etiology. The most significant 

manifestations involve the eyes, skin, joints, nervous system, and vasculature. Vascular 

involvement is a key prognostic factor, as it can jeopardize both functional and vital outcomes. 

 

Study Objective:  

To describe the epidemiological, clinical, paraclinical, therapeutic, and evolutionary 

profile of patients diagnosed with vascular Behçet’s disease (angiobehçet). 

 

Patients and Methods: 

This is a retrospective descriptive study of 21 patients with vascular involvement from a 

series of 71 patients followed up in consultations and hospitalized in the Internal Medicine 

Department at HMA in Marrakech over a period of 3.5 years, from January 2021 to July 2024. 

 

Results:   

The frequency of vascular involvement in our study was 34.4%. It included 16 men (76%) 

and 5 women (24%), giving a sex ratio of 3.2. The average age of our patients at the time of 

Behçet’s disease diagnosis was 40.47 years, with the mean age of vascular manifestations onset 

being 42.38 years. The onset was acute in peripheral angiobehçet, while in cerebral angiobehçet, 

it was progressive in 6 patients (28.5%) and acute in 2 patients (9.5%). Ischemia of the upper 

limb and painful inflammatory large lower limb were the presenting signs of peripheral 

angiobehçet. In cerebral angiobehçet, patients presented with headaches in 38.1% of cases, 

followed by seizures in 19%, visual disturbances and motor deficits in 14.28%, and intracranial 

hypertension (HTIC) and psychiatric disorders in 4.7%. For venous manifestations, peripheral 

deep vein thrombosis was more frequent (66%) than cerebral thrombophlebitis (9.5%). Arterial 

involvement was found in 3 patients in the form of arterial occlusion: one case of basilar artery 

occlusion and two cases of middle cerebral artery (sylvian artery) occlusion, without aneurysms 
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or pseudoaneurysms. Furthermore, extravascular manifestations were present in all our patients, 

with a high prevalence of oral aphthosis (100%), genital aphthosis (66.7%), ophthalmological 

involvement (33.3%), and joint involvement (46.7%). In our series, all patients received 

corticosteroid therapy. Prednisone at a dose of 1 mg/kg/day was administered to all 21 patients. 

Anticoagulation with low molecular weight heparin (LMWH), followed by a transition to vitamin K 

antagonists (VKA), was given to all patients with thrombosis. All patients were also treated with 

colchicine. Immunosuppressive drugs were used in 19 patients. Anticoagulation with therapeutic 

doses of heparin followed by VKAs was given to all patients with venous thrombosis. In terms of 

outcomes, 18 cases showed favorable evolution, while recurrence at the same or new sites was 

noted in 2 cases. One patient was lost to follow-up, and no deaths were recorded. 

 

Conclusion: 

Our study confirms that vascular involvement is common in Behçet's disease, and 

recurrences are frequent. These manifestations include venous thrombophlebitis and arterial 

ischemia, which can threaten life. 
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 المقدمة
مرض بهجت هو التهاب وعائي جهازي لا تزال أسبابه غير معروفة. تشمل الأعراض الأكثر أهمية تلك 

التي تؤثر على العينين، الجلد، المفاصل، الجهاز العصبي، والأوعية الدموية. يعتبر وجود إصابة وعائية عامل تنبؤ 

 .رئيسي لأنها قد تعرض كل من الوظيفة والحياة للخطر

 

 هدف الدراسة
وصف الخصائص الوبائية، السريرية، المخبرية، العلاجية والتطورية للمرضى الذين تم تشخيص إصابتهم 

 .)بمرض بهجت الوعائي (الأنجيوبهجت

 

 **:المرضى والطرق**
 مريضًا تمت 71 مريضًا مصابين بإصابة وعائية من بين 21دراستنا هي دراسة وصفية استعادية شملت 

 3في مراكش على مدار فترة  HMA متابعتهم في الاستشارات وتم إدخالهم إلى قسم الطب الباطني في مستشفى

 .2024 إلى يوليو 2021سنوات ونصف، من يناير 

 

 النتائج

%)، 24 نساء (5%) و76 رجلاً (16%. كان من بينهم 34.4بلغت نسبة الإصابة الوعائية في دراستنا 

 عامًا، في حين كان متوسط عمر 40.47. كان متوسط عمر المرضى عند تشخيص مرض بهجت 3.2بنسبة جنس 

 عامًا. كان نمط البداية حادًا في الأنجيوبهجت المحيطي، في حين كان تدريجيًا في 42.38ظهور الأعراض الوعائية 

%). كانت علامات نقص التروية في 9.5 مرضى (2%) وحادًا لدى 28.5 مرضى (6الأنجيوبهجت الدماغي لدى 

الطرف العلوي والالتهاب المؤلم للطرف السفلي الكبير من العلامات الأولية للأنجيوبهجت المحيطي. بالنسبة 

%، واضطرابات 19% من الحالات، تلاه نوبات في 38.1للأنجيوبهجت الدماغي، ظهر المرضى بصداع في 

%. بالنسبة للمظاهر 4.7%، وارتفاع ضغط داخل القحف واضطرابات نفسية في 14.28بصرية وعجز حركي في 

%) مقارنة بالتجلط الوريدي الدماغي 66الوريدية، كانت الإصابة بتجلط الأوردة العميقة المحيطية أكثر شيوعًا (

 مرضى على شكل انسداد شرياني: حالة واحدة من انسداد 3%). تم العثور على الإصابة الشريانية لدى 9.5(

الشريان القاعدي وحالتين من انسداد الشريان الدماغي الأوسط (الشريان السيلفي)، دون وجود تمددات أو تمددات 

كاذبة. بالإضافة إلى ذلك، كانت المظاهر خارج الأوعية الدموية موجودة لدى جميع المرضى، مع وجود نسبة عالية 

%)، والإصابة المفصلية 33.3%)، والإصابة العينية (66.7%)، والتقرحات التناسلية (100من التقرحات الفموية (

 1%). في دراستنا، تلقى جميع المرضى العلاج بالكورتيكوستيرويدات. تم وصف بريدنيزون بجرعة 46.7(

 ملغ/كغ/يوم لجميع المرضى. تم إعطاء العلاج المضاد للتخثر باستخدام الهيبارين منخفض الوزن الجزيئي
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(LMWH) متبوعًا بمضادات فيتامين K  لجميع المرضى الذين يعانون من تجلط الأوردة. كما تم علاج جميع

 مريضًا. تم استخدام العلاج المضاد 19المرضى باستخدام الكولشيسين. تم استخدام الأدوية المثبطة للمناعة لدى 

لجميع المرضى الذين يعانون من تجلط الأوردة. من  K للتخثر بالهيبارين بجرعات علاجية متبوعًا بمضادات فيتامين

 حالة، وتم تسجيل تكرار الإصابة في نفس الموقع أو مواقع جديدة في 18حيث النتائج، كان التطور إيجابيًا في 

 .حالتين. تم فقدان مريض واحد خلال المتابعة، ولم نسجل أي حالات وفاة

 

 الخلاصة
تؤكد دراستنا أن الإصابات الوعائية شائعة في إطار مرض بهجت وأن التكرار متكرر. تشمل هذه الإصابات 

 .التجلطات الوريدية والتروية الشريانية، التي قد تهدد الحياة
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Angio Behcet 
 

3.1.1.1. la fiche d’exploitation : 
 

3.1.1.1.1. Identité : •  
Nom: ………………………. Prénom: ………………………. • Age : ………………………. 
Sexe F □ M □ • Origine géographique: ………………………. 
 

3.1.1.1.2. Antécédents : 
1) Personnel : 
-Médicaux 
-Chirurgicaux 
-Toxiques 
-Allergiques 
 

3.1.1.1.3. Circonstances de découverte : 
• Date de début des symptômes :………………………….. 
• Signes révélateurs : 
- Signes cutanéo-muqueux □ 
- Signes vasculaires □ 
- Signes neurologiques □ 
- Signes oculaires □ 
- Signes articulaires □ 
- Signes cardiovasculaires □ 
- Signes digestifs □ 
- Signes rénaux □ 
- Autres □ 
• Date de diagnostic de la maladie de Behçet :…………………………. 
 

3.1.1.1.4. Maladie de Behçet dans sa forme vasculaire : 
• Date de l’apparition de l’atteinte vasculaire :………………………… 
• Atteinte vasculaire inaugurale □ Oui □ Non 
• Délai d’apparition des signes vasculaires par rapport aux signes cutanéo-muqueux 
:………………………………….. 
Atteinte veineuse : 
• Nombre d’épisodes : 
- Thrombose superficielle □ siège:…………………. 
- Thrombose profonde □ siège:…………………. 
- MS □ 
- MI □ 
- VCS □ 
- VCI □ 
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- VSH □ 
• Embolie pulmonaire 
• Autres 
Atteinte artérielle : 
• Nombre d’épisodes 
• Thrombose artérielle □ siège:………………… 
• Anévrisme □ siège:………………… 
• Autres 
 

3.1.1.1.5. Les autres formes de la maladie de Behçet : 
1) Manifestations cutanéo muqueuses : 
a/ muqueuse 
• aphtose buccale : nombre d’épisode par an 
• aphtose génitale : nombre d’épisode par an 
• autres localisations : 
b/cutanées : 
- pseudofoliculites oui □ non □ 
- érythème noueux oui □ non □ 
- lésions papulo nodulaires acnéiformes oui □ non □ 
- test pathergique : □ Fait □ Non fait □ Positif □ Négatif 
2) Manifestations ophtalmiques : 
• Atteinte oculaire □ oui □ non □ Unilatérale □ bilatérale 
• Inaugurale □ oui □ non 
• Uvéite □oui □non 
- Uvéite antérieure □ 
- Uvéite postérieure □ 
- Uvéite totale □ 
- BAV □ 
- Vascularite rétinienne □ FO 
ANGIOGRAPHIE RETINIENNE 
3) Manifestations neurologiques : 
- Atteinte neurologique □ oui □ non 
- Atteinte neurologique inaugurale □ oui □ non 
• Céphalées isolées:……………………………………………………………………………… 
• Syndrome méningé: …………………………………………………………………………… 
• HTIC: …………………………………………………………………………………………………. 
• Convulsions: ……………………………………………………………………………………… 
• Déficit moteur: …………………………………………………………………………………… 
• Syndrome pyramidal: ………………………………………………………………………….. 
• Syndrome cérébelleux: ………………………………………………………………………… 
• Atteinte des paires crâniennes: …………………………………………………………… 
• Trouble psychiatrique: ………………………………………………………………………… 
• Thrombophlébite cérébrale: ………………………………………………………………… 
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• Méningite : …………………………………………………………………………… 
Etude du LCR : 
- Nombre de cellules 
% des lymphocytes 
% PNN 
- Protéinorrachies 
- Glucorrachies 
- TDM cérébrale 
- Angio IRM cérébrale 
4) Manifestations articulaires 
- Atteinte articulaire □ oui □ non 
- Atteinte articulaire inaugurale □ oui □ non 
♣ arthralgies : 
- nombre d’articulation atteinte 
- siège 
♣ arthrite : 
- nombre d’articulation atteinte 
- siège 
* signes radiologiques □ oui □ non 
- érosion □ 
- pincement □ 
- destruction articulaire □ 
- Autres □ 
5) Manifestations digestives : 
- Atteinte digestive □ oui □ non 
- Atteinte digestive inaugurale □ oui □ non 
□ Douleurs abdominales 
□ Nausées 
□ Vomissements 
□ Diarrhées 
□ Constipation 
□ Rectorragies 
□ Péritonite par perforation 
Bilan : 
- Echographie abdominale 
- FOGD 
- Aphtes œsophagiennes 
- Aphtes gastroduodénales 
- Autres 
Coloscopie 
- Aphte iléale 
- Aphte colique 
- Aphte rectale 
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- Autres 
Rectoscopie 
- Aphte rectale 
- Autre 
6) Manifestations cardiaques : 
♣ Atteinte cardiaque □ oui □ non 
♣ Atteinte cardiaque inaugurale □ oui □ non 
♣ Péricardite 
♣ Endocardite 
♣ Myocardite 
♣ Atteinte coronarienne 
♣ Autres 
♣ ECG 
♣ Echocardiographie 
♣ Coronarographie 
7) Manifestations Pleuropulmonaires et médiastinales : 
- Atteinte PP et médiastinale □ Oui □ non 
- Atteinte inaugurale □ Oui □ non 
- Hémoptysie 
- Dyspnée 
- Douleur thoracique 
Bilan radiologique : 
- Radiographie thoracique 
- Angioscanner thoracique 
- Autres 
- Pleurésie 
- Infarctus pulmonaire 
- Autres 
8) Manifestations rénales : 
• Atteinte rénale □ oui □ non 
• Atteinte inaugurale □ oui □ non 
• Hématurie 
• Protéinurie 
• Syndrome néphrotique 
• Néphropathie glomérulaire 
• Autres 
9) Manifestations glandulaires : 
• Atteinte glandulaire □ oui □ non 
• Atteinte inaugurale □ oui □ non 
• Parotidite 
• GOUGEROT SJOGREN 
• Orchi épididymite 
• Autres 
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10) Autres manifestations : 
• Fièvre □ 
• Amaigrissement □ 
• Asthénie □ 
• Autre □ 
 

3.1.1.1.6. Bilan paraclinique : 
• NFS :…………………………………………………………………………………………… 
• VS:…………………………………………………………………………………………… 
• CRP:…………………………………………………………………………………………… 
• TP:…………………………………………………………………………………………… 
• TCA:…………………………………………………………………………………………… 
• INR:…………………………………………………………………………………………… 
• UREE:………………………………………………………………………………………… 
• CREATININE:……………………………………………………………………………… 
• HLAB51:……………………………………………………………………………………… 
• ETUDE DU LCR :…………………………………………………………………………… 
- Nombre de cellules:…………………………………………………………………….. 
- % lymphocytes:…………………………………………………………………………… 
- % PNN:………………………………………………………………………………………… 
- Protéinorrachie:…………………………………………………………………………… 
- Glucorrachie:………………………………………………………………………………… 
• AUTRES explorations selon le type d’atteinte et l’orientation 
diagnostique:…………………………………………………………………………… 
 

3.1.1.1.7. Traitement : 
♣ Colchicine 
♣ Corticothérapie : 
Immunosupresseurs : 
- Cyclophosphamides 
- Azathioprine 
♣ Biotherapie: 
anti TNF 
♣ Anticoagulants : 
♣ Anti agrégants plaquettaires 
♣ Anti inflammatoires non stéroidiens 
♣ Intervention chirurgicale 
♣ Autres 
H) Evolution : 
♣ Stabilisation 
♣ Aggravation 
♣ Rémission  
♣ Perdu de vue 
♣ Décès 
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قـسـم الــطـبـيـب  
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 الظروف كل في أطوَارهَا كآفّةِ  في الإنسان حياة أصُونَ  وأن
 والمرَضِ  الهَلاكِ  مِن إنقاذها في وسْعِي لاباذ والأحَوال 

 .والقَلَق والألَم

هُمْ  وأكتمَ  عَوْرَتهُم، وأسْتر كرَامَتهُم، للِنَاسِ  أحفَظَ  وأن  . سِرَّ

 والبعيد، للقريب الطبية رِعَايَتي لاالله، باذ رحمة وسائِل من الدوَام عَلى أكونَ  وأن

 . والعدو والصديق ،طالحوال للصالح

رَه العلم، طلب على أثابر وأن  .لأذَاه لا الإنِْسَان لنَِفْعِ  وأسَخِّ

يَة المِهنَةِ  في زَميلٍ  لكُِلِّ  أخاً  وأكون يَصْغرَني، مَن وأعَُلّمَ  عَلَّمَني، مَن أوَُقّرَ  وأن بِّ  الطِّ

 .والتقوى البرِّ  عَلى مُتعَاونِينَ 

  تجَاهَ  يُشينهَا مِمّا نَقِيَّة وَعَلانيَتي، سِرّي في إيمَاني مِصْدَاق حياتي تكون وأن
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