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La maladie de Behcet est une affection dont le nom n'est 
guère évocateur pour la population générale francaise; en raison 
surtout de sa relative rareté dans les pays ocldentaux. 
Il n'en est pas de meme au Japon puisqu'elle y fut décrétée 
maladie de santé publique en 1971. 

Dans le mil leu médical, la plupart de ses symptomes est 
également peu connue, en dehors de la classique triade associant 
aphtose buccale, aphtose génitale et uvéite récidivantes. 

Le substratum anatomique de la maladie est une vascularite, 
à tropisme essentiellement veineux, due probablement à une 
dysimmunité cellulaire survenant sur un terrain génétique 
p.ë<.rticul Ier. 

L"atteinte vas.cul aire et s.es. principa•Jx symptomes exp! iquent 
que 1' immense majorité des malades soit observée dans les 
services de Médecine Interne, de Dermatologie et 
d'Ophtalmol c•gi e. 

Il s'agit pourtant d'une maladie systémique qui atteint la 
plupart des or·ganes: s:•·stème ner·ve•.D~ central, ar·ticul.ë<.tions., 
appareil digestif, poumons •.• 

Le diagnostic de la maladie demeure difficile, outre sa 
r·are té, en rai sc•n de son ex treme pol :,>'morphisme c 1 inique et de 
son évolution par poussées entrecoupées de rémissions. El le pose 
également des problèmes nosologiques avec d'autres maladies 
inflammatoires, nerveuses, digestives et rhumatismales. 

Elle reste une affection d'actualité à cause des problèmes 
épidémiologiques, étiopathogéniques et thérapeutiques qu'elle 
pc1s.e. 

Cette thèse se propose de rapporter les connaissances 
actuelles sur cette affection parfois redoutable, en s'appuyant 
sur les articles les plus récents. 

Ce tr.ë<.vai 1, essentiel 1 ernent bibliographique, .ë<. été i n-:.p i r·é 
et est i 1 lustré par 1 'observation d'une jeune patiente suivie 
dans le service de Médecine Interne du Professeur FRANCO pour 
une maladie de Behce t cc•mp 1 i quée de man if es.ta t ions. 
neurologiques, chez qui l'évolutic•n clinique et surtout 
l'imagerie cérébrale avaient fait suspecter initialement une 
pathologie tumorale. 
Cette observation résume assez bien les difficultés que pose la 
maladie sur le plan diagnostique et thérapeutique. 
C'e-:.t pc•ur·qucii l'étude clinique, l'étude radiologique et le 
traitement de cette affection prennent une place prépondérante 
dans ce travai 1. 
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A/ OBSERVATION 

Melle T.G ••• , agée de 21 ans, d'origine algérienne, est 
hospitalisée début avril 1986 dans le ser·~iice de Médecine 
Interne de l'hopital de La Tronche <Pr FRANCO> pour une 
suspicion de thrombose veineuse profonde étendue du membre 
inférieur gauche. 

Ses antécédants personnels sont les suivants: 
- Asthme allergique dans l'enfance (allergie aux poils de 

chat et de chien>, 
- Appendicectomie en 1969, à l'age de 4 ans, 
- Episodes de tétanie (spasmophilie>, 
- Notion d'herpès buccal et oculaire, 
- Episode infectieux gynécologique en 1984, à l'age de 19 

ans (salpingite?>, 
- Interruption volontaire de grossesse en 1985, 
- Aphtose buccale, récidivante depuis plusieurs mois (fin 

19E:5) , 
- Suspicion de salpingite en Mars 1986 (douleurs pelviennes, 

fièvre); la coe l i c•scop i e mc•n trait des séque 11 es d'' endométrite 
sans atteinte tubaire. 

El le ne prend aucun médicament. 

Une contraception orale <ADEPAL>, suivie pendant 5 ans, a 
été in terr·c•mpue il y a 1 an. 

El le suit une formation de secrétaire médicale. 

Les risques cardiovasculaires se résument à cette prise de 
contraceptif oral et à un tabagisme à 4 paquet-années. 

L'e>: amen c 1 i n i que 1 c•r s de cette p r· em i è r· e h c•sp i ta 1 i sa t i on met 
en évidence, outre les signes de thrombose veineuse étendue: 

- une petite altération de l'état général (asthénie), 
- une fièvre, osci liant entre 38 et 40°, 
- une aphtose bipolaire, buccale et génitale, douloureuse, 
- une h >'Perse n si b i l i té c ut a.née au:•( p cil nt-:. de p i q u r· e-:., avec 

lésions de pseudo-folliculite nécr·otique, 
- une lésion papule-pustuleuse à la face interne de la 

cuisse droite, 
- une candidose buccale. 

L ' i n te r r o g a t o i r e e t 1 ' e >: am e n c 1 i n i q u e ne r e trouve n t au c u n 
élément pouva.nt faire craindr·e une complication embol ique 
pulmonaire. 
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Au plan biologique: 

- 1 'hémogramme est sans particularité: hémoglobine à 117 
g/ 1 , d i s c r è t e h y p e r 1 e u c oc y t ose à 1 1 , 4 G/ 1 ( t ab a g i sm e ) , 
plaquettes à 402 G/l, 

- le ionogramme sanguin est normal, 
- la vitesse de sédimentation est accélérée (100 mm à la 

première heure), 
- la chaine complémentaire est de type inflammatoire, 
- le fibrinogène est à 4,5 g/1, 

le bilan hépatique es.t normal, 
les hémocultures sont négatives, de meme que l'examen 

cyto-bactériologique des urines, 
- l'antigène Hbs est absent, 
- les sérologies de l'ornithose-psittacose, des 

rickettsioses et de la brucellose sont négatives, 
- les séro-diagnostics de l'herpès et du cytomégalovirus ne 

montrent aucun taux significatif d'une infection récente 
(respectivement 1/16 et 1/64). 

La phlébocavographie confirme la thrombose veineuse 
fémoro-il iaque gauche, s'arretant à l'origine de la veine cave 
i nfér· i eure. 

La scintigraphie pulmonaire est normale. 

L'échographie abdomino-pelvienne élimine une éventuelle 
masse obstructive. 

Le prélèvement de bouche et la mise en culture confirment la 
présence de Candida Albicans. 

La survenue d'une thrombose veineuse profonde étendue chez 
cette Jeune femme originaire d'Afrique du Nord, présentant une 
aphtose bi-polaire et une hypersensibilité cutanée aux points de 
piqure avec lésions de pseudo-fol! icul ite nécrotique, fait 
évoquer la possibilité d'une maladie de 8ehcet. 

L'épisode thrombotique pouvait néanmoins etre favorisé par 
la contraception orale, le tabagisme, la coelioscopie récente, 
voire l'infection gynécologique chronique (?). 

L'interrogatoire retrc•uve, s.ur 1 e pl an fami 1 i al, une notion 
d'aphtose buccale chez le père, sans antécédants de thrombose ni 
d'uvéite. 

La patiente ne présente aucune autre manifestation 
systémique évocatrice de la maladie: 

- l'examen ophtalmologique ne retrouve ni uvéite, ni 
anomalie vasculaire rétinienne (fond d"oe i 1 normal), 

- il n'y a pas d'arthralgie, 
- i 1 n'y a pas de symptomatologie digestive. 
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On demande alors d'autres examens complémentaires afin 
d'étayer de diagnostic: 

- le phénotype est HLA-812, 
- des complexes immuns circulants sont retrouvés à un taux 

élevé (300 mcg/ml), 
- la recherche d'autoanticorps anti-tissus et anti-organes 

est négative (faiblement positive pour les anticorps 
anti-muqueuse buccale). 

Ces examens n'apportent donc aucun élément vraiment 
intéressant: le gène HLA 85, fréquemment retrouvé dans la 
maladie de Behcet, est ici absent. 
Seule la présence de complexes immuns circulants en grande 
quantité lai-:.-:.e penser q1J'll exi:.te un conflit immunolc•gique. 

Une héparinothérapie est alors instaurée, associée à un 
traitement par colchicine <1mg/jour) et une rééducation 
veineuse. 
Il est à noter que la colchicine sera spectaculairement efficace 
sur les symptomes cutanée-muqueux (disparition de l'aphtose et 
de 1 'hyperergie cutanée) et meme sur l'état général. 

La patiente est réhospital isée un mois plus tard (juin 1986) 
pour un épisode neurologique d'installation brutale, alors 
qu'elle est toujours sous traitement anticoagulant. 

Le tableau neurologique constitué associe: 
- un syndrome pyramidal gauche avec hémiparésie, signe de 

Babinski et aboli tien des reflexes cutanés abdominaux, 
- une hémianesthésie à tous les modes, 
- un hémi-syndrome cérebelleux gauche, statique et 

cinétique, 
- un syndrome vestibulaire avec nystagmus 

mu 1 t i -direction ne 1 • 

La nuque reste souple. 
Il n'y a pas de syndrome d'hypertension intracranienne. 
Il n'est pas noté d'atteinte des paires craniennes. 
Le fond d" oeil est nor·m.or. l (pas d' oedème papi l 1 aire). 

Le bi Jan biologique ne montre aucune anomalie; la VS s'est 
normalisée, de meme que les complexes immuns circulants. 
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Un premier bilan est réalisé, comportant une étude du LCR, 
un EEG et des potentiels évoqués somesthésiques: 

- l'hypercytose et l'hyperprotéinorachie constatées sont 
rendues difficiles à interpréter du fait de la ponction 
traumatique vasculaire, 

- le LCR est aseptique, 
- 1 'EEG s'avère normal, 
- les potentiels évoqués somesthésiques ne montre aucune 

anoma 1 i e. 

Un examen par résonance magnétique nucléaire est demandé en 
raison du tableau neurologique, et du tropisme particulier des 
lésions de vascularite pour le tronc cérébral: 

l'examen, réalisé le 18.06.86, met en évidence, au niveau du 
pédoncule cérébral dr·c•i t du tr·onc cér·ébr·al, une petite zone 
d'hyposignal en mode Tl (coupe frontale) et d'hypersignal en 
mode T2 <coupe axiale).(se reporter à la page 19, figure 1). 

Au niveau sus-tentoriel, on note une asymétrie ventriculaire 
<ventricule droit discrètement col labé et dilatation du 
ventricule gauche, peut-etre en rapport avec une petite atrophie 
corticale gauche) sans réelle déviation de la cloison 
inter-ventriculaire. 
Ces anomalies de signal au niveau du pédoncule droit du tronc 
cérébral, intéressant le-::. voies pyr·amidales, peuvent 
correspondre à une lésion d'allure ischémique. Anatomiquement, 
cette lésion peut expliquer· le tableau neur·cilogique déficitair·e. 

Dans 1 'évolution immédiate de ce tableau, la patiente 
présente des épisodes hyperalgiques, débutant dans la région 
lombair·e, s'étendant à tout le corps, de durée br·ève, et se 
terminant par des accès d'apnée allant Jusqu'à la cyanose et 
l'abs.ence. 
Le tableau cl inique sera rapidement considéré comme 
psychiatrique en raison du clignement des yeux à la menace, du 
sourire et de la chute orientée de la main, évitant le visage, 
lors de ces épisodes d'apnée. La patiente avouera el le-meme 
simuler ces crises. 

L'association d'un tableau neurologique déficitaire et d'une 
compos.ante psychiatrique fa.i t évcrquer· la possibi 1 i té d'un 
Neurc•-Behcet. 
Néanmoins, aucun élément ne permet de facon formelle de porter 
ce diagnostic. 

La patiente est néanmoins traitée par corticoides 
<SOLUMEDROL 1/mg/Kg/J), 



L"évolution clinique sous cc•rticothérapie sera tout à fait 
favorable. On assiste en quelques semaines à la disparition 
progressive et quasi-complète des signes neurologiques. La 
patiente est revue en consultation début septembre 1986 et ne 
conserve qu'un discret steppage du pied gauche. 

La patiente est réhospitalisée en jan•Jier 1987 à l'c•ccasion 
d'une tentative d"autolyse à la colchicine. 
Elle présente de violentes douleurs abdominales associées à 
d'importantes diarrhées. 
L'état général est bon. L'examen neurologique est pratiquement 
norma 1 • 
On ne note pas d'anomalie sur le plan biologique. Il n'y a pas 
de syndrome inflammatoire. 
La corticothérapie semble très bien tolérée. 
L'évolution étant favorable, on laisse sortir la patiente avec 
s.on traitement habituel (prednisolone et colchicine). 

Melle T. est réhospi tal isée en janvier 1988 pour des 
douleurs de la fosse iliaque et de la région inguinale gauches, 
une fièvre à 37a9, sans trouble du transit, sans rectorragies, 
sans vomissements. 

L'interrogatoire retrouve une notion de rectorragies durant 
l·'été 1987, qui n"ont pas été inventoriées. 

L ' ex amen c 1 i n i q u e e s t p au v r· e , ne r e t r· ou v a. n t q u ,. u n p e t i t 
empa temen t de 1 a fosse i 1 i aque gauche et une cuisse g.:i.uche 
discrètement augmentée de volume. 

L"ASP est sans particularité. 

L'échographie abdomino-pelvienne s'avère normale. 

Les explorations fonctionnelles vasculaires plaident plutot 
en faveur d'une origine veineuse, mais ne peuvent trancher 
formellement. On note à l'échographie un remaniement veineux 
inguinal avec occlusions et vaisseaux collatéraux, dont i 1 est 
difficile de préciser s'il est r·écent ou ancien. 

La phlébographie sera évitée à la patiente. 

Enfin, afin d'él irniner· une local isa.tic•n digestive de sa. 
maladie de Behcet, il est réalisé secondairement une coloscopie 
totale et une iléoscopie avec biopsies étagées. 

L'examen macroscopique ne retrouve pas d'ulcérations de la 
muqueuse, notamment au niveau de région iléo-caecale et du colon 
gauche. 
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L,.examen anatomc•-pathologique ne r·etr·ouve ni lésion 
vasculaire, ni granulome tuberculoide, ni hyperplasie du tissu 
lymphoide. Tout au plus note-t-on un chorion d,.aspect congestif 
et modérément infiltré de lymphocytes et de macrophages. 

La patiente est finalement traitée par héparine, à dose 
hypoc0agulante; les symptomes s,.amendent peu à peu. 

Melle T. est réhospi tal isée à la mi-Aout 1988 pour un second 
épisode neurologique d'installation brutale. 

L'héparinothérapie instaurée en Janvier 1988 avait bien sur 
été interrompue, et relayée par un anti-agrégant plaquettaire 
<TICLID 1 cp/j). 

On note une baisse importante de l'état générale avec un 
amaigrissement de 10 kgs en 1 mois. 

L ' e :.:: amen c l i n i q u e r e t r ou l..J e : 
- un ralentissement psycho-moteur, 
- une hémiparésie gauche, prédominant au membre supérieur, 

avec marche impossible, 
- une paralysie faciale gauche complète, avec occlusion 

palpébrale impossible, 
- une dysarthrie importante, 
- un syndrome d'hypertension intracranienne avec violentes 

cépahalées, flou visuel et vomissements importants, 
- pas de trouble sensitif, ni de syndrome cérébelleux ou 

ve:.t i bul aire, 
- une fièvre à 39a, 
- de nouvel les douleurs abdominales, sans leucorrhées, sans 

diarrhée ni rectorragies, 
- une douleur thoracique à l'inspiration profonde, sans 

dyspnée, sans expectoration, sans signe auscultatoire, sans 
tach>'car·di e. 

L'examen cutané ne retrouve pas d'aphte, ni 
d' hypersens i b i 1 i té aux points de pi qur·es. 

L,.examen ophtalmologique ne retrouve ni uvéite, ni oedème 
papilla.ir·e, ni lé:.ions va-:.cula.ires rétiniennes. 

Une tomodensitométrie cérébrale est demandée en urgence (le 
19.08.88). 
L ,. e x am e n , h é 1 a=· r é a 1 i s é d i r e c t e men t av e c i n J e c t i on de p r o du i t de 
contraste, montre au niveau rolando-pariétal droit une zone 
hyperdense, vaste, assez homogène, globalement ovalaire, aux 
contours plus ou moins réguliers, associée à un effet de masse 
:.ur· la ligne médiane. 
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Le sinus longitudinal supér·ieur e=-t bien injecté. 
<se rapporter à la page 19, figure 2). 

Cette image peut donc correspondre soit à un hématome, soit 
à un ramollissement hémorragique. 
Pour·tant, 1,.aspect n'est pas vraiment celui des ramollissements 
artériels; on ne voit pas l,.habituel le image en triangle, 
correspondant au territoire artériel atteint, et le cortex 
cérébral semble ici etre épargné. 
L,.image semble plutot évocatrice d,.un ramollissement veineux, 
volontiers hémorragique, étendue et sous-corticale. 

Devant de telles images, le syndrome d'HIC (bien que le FO 
soit normal), et malgré la bonne injection du sinus longitudinal 
supérieur, on demande une artériographie cérébrale afin 
d ·' é 1 i m i ne r un e t h r om b ose v e i ne u se , e t é v en t u e 1 l e me n t u n e 
malformation artérielle de type anévrysmal. 

L'examen (artériographie carotidienne droite), réalisé le 
20.08.88 par le Pr CROUZET, soit le lendemain du scanner, ne 
retrouve pas d'anomalies d'opacification des sinus veineux et 
des veines corticales. II confirme seulement le syndrome 
expansif rolandique droit, avec engagement sous-tentoriel et 
bascule des artères lenticule-striées. 
Il n'y,a pas de signe d'artériopathie cérébrale. 

L'échographie cardiaque met en évidence un épanchement 
péricardique de moyenne abondance, circonférentiel, sans 
retentissement hémodynamique. 
Elle donne ainsi une explication aux douleurs thoraciques 
présentée-::. par la patiente. Elle élimine par ailleur·-::. une 
cardiopathie embol igène. 

L'ECG e-::.t nor·ma.l, ne mc•ntr·ant ni trouble du r·ythme, ni 
anomalie de la conduction ou de la repolarlsation. 

Sur le plan biologique: 
- on ne retrouve pas de syndrome inflammatoire <VS à 18, 

fibrinogène à 3,9 g/l), 
- l ·'hémogramme es;. t normal , 
- les examens bactériologiques et sérologiques sont normaux. 

Sur le plan thérapeutique, la patiente recoit plusieurs 
bolus de corticoïdes <SOLUMEDROL 15 mg/Kg/j). L'évolution se 
fait alors vers un amendement progressif des signes 
neurologiques et cardiaques <controle échographique). 
La corticothérapie est ensuite ramenée à 1 mg/Kg/j, associée 
toujours à la COLCHICINE et au TICLID, et à du TEGRETOL prescrit 
à titre préventif. 
Il n'est pas instauré d'héparinothérapie puisque l'angiographie 
a permis d"él imi ner une thrombc•se veineuse. 
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Début septembre, la patiente, toujours hospitalisée, ne 
présente plus qu'une dysarthrie intermittente et une mal habileté 
au niveau de sa main gauche. 
La paralysie faciale a disparu et la marche devient possible. 

Deux scanners de controle sont réalisés en septembre, à 10 
Jours d'intervalle, les 07 et 17.09.88 (soit environ 3 et 5 
semaines après le premier scanner). 
Réalisés cette fois sans injection directe, ils montrent: 

- une hypodensité spontanée rolandique droite, étendue, avec 
des prolongements dendri tiformes, semblant toucher 
essentiellement la substance blanche, avec un effet de masse 
plus discret. L'hyperdensité du scanner d'aout a totalement 
disparu. (flg1Jr·e 3, page 19), 

- après injection, on note une prise de contraste 
périphérique, gyrifor·me, plus ou moins r·égul ièr·e. (figure 4, 
page 19) . 

Les images peuvent tout à fait correspondre à l'évolution 
d·'un ramollissement veineux; l'hypc•densité spontanée 
représentant l'oedème, et la prise de contraste témoignant de 
l'atteinte de la barrière hémato-encéphal ique du tissu cérébral 
entour·ant Ja zone de va-:.cularite. Il n'e-:.t plu-:. noté 
d'hyperdensité centrale sur ces deux scanners puisque nous nous 
trouvons à distance de l'épisode neurologique (cette 
hyperdensité témoignant d'un caillot frais si elle apparait 
spontanément avant injection). 

Ai n-:. i , du fa i t de 1 a bonne é vol ut i on de l a c 1 l rr l que et de-=· 
images tomodensitométriques, la patiente peut sortir du service 
fin septembre 1988. 

Hélas, fin octobre 1988, on assiste à une nouvel Je 
aggravation sur le plan neurologique, contemporaine d'une 
nouvelle poussée d'aphtose buccale, alors qu'elle est toujours 
sous corticothérapie (ramenée progressivement, après sa sortie 
du service, à 10 mg/.j au lieu de 60). 

La patiente, revue en consultation, présente à nouveau de 
violentes céphalées frontales et occipitales, une majoration de 
sa dysarthrie et de son flou visuel. Elle est alors 
réhc•sp i ta l i sée, 

Dans le service, elle présente rapidement une crise 
comitiale généralisée nocturne, avec i nstal lat ion d'une 
hémiplégie gauche massive, prédominant au niveau du membre 
supér·ieur·. 
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Après sédation de la crise sous VALIUM intraveineux, el le 
est adressée en service de réanimation. 
Un nouveau scanner cérébral demandé en urgence dans la nuit du 
29.10.88, montre: 

- avant injection: des images identiques à celles du mois de 
septembre <vaste zone hypodense pariéto-rolandique droite~ avec 
des prolongements dendritiformes). 
Les contours sont néanmoins plus nets, plus réguliers. 
L'effet de masse, du à l'oedème, est bien sur plus marqué. 
(figure 5, page 19). 

- après injection: on note encore la prise de contraste 
périphérique, gyriforme, mais il s'y associe cette fois une zone 
d'hyperdensité centr·ale, assez hc•mcrgène. (figur·e 6, page 19). 
Cette zone hyperdense, ne pouvant correspondre à un caillot 
frais puisqu'elle n'apparait pas avant injection, représenterait 
le foyer de vascularite, autour duquel la barrière 
hémato-encéphalique es.t plus. lés.ée qu'ailleur·s .. 

Après amélioration de l'état général, la patiente revient 
dans le service et recoit à nouveau des bolus de corticoides. 
Ces bolus s'avèrent cette fois d'une efficacité tout à fait 
modérée. 

Cette évolution rapidement défavorable (répétition 
rapprochée des épisodes neurologiques et importance croissante 
du déficit neurologique) et l'insuffisance de la corticothérapie 
comme traitement préventif fait discuter l'indication de mise en 
route d'un traitement immune-suppresseur. 

Le dossier de la patiente est alors rediscuté en 
concertation avec les neurologues et les neuro-radiologues: 
l'amendement rapide des symptomes sous bolus de corticoides, 
malgré la sévérité des déficits neurologiques initiaux, et les 
aspects tomodensitométriques, à caractère fluctuant, font alors 
douter du diagnostic de Neuro-Behcet et font évoquer la 
pos.sibi 1 i té d,une tumeur cérébr·ale, de type gliome ou lymphome, 
venant contre-indiquer le traitement immunosuppresseur (?). 
Pour les Neurologues, les prolongements dendritiforrnes <en 
"doigts de gant") et la prise de contraste périphérique sont 
tr·ès. suspects. 
L'hyperdensité centrale ne correspondrait pas au foyer de 
vascularite mais au noyau tumoral. 

L'étude de la 1 ittérature ne retrouve pas d'association 
entre la maladie de Behcet et les tumeurs cérébrales de type 
lymphome ou gliome. 

Il es.t alc•rs. décidé de réalis.er· une biopsie cérébrale, en 
condi tiens stéréotaxiques, pour lever le doute. 
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Un nouvel examen par RMN est réalisé le 08.11 .88 en 
pré-opératoire: 

- on retrouve d'importantes anomalies de signal sur les 
images pondérées en Tl, avec un effacement partiel des sillons, 
mais sans effet de masse important sur la 1 igne médiane, 

- dans 1 e pl an ax i a.1, on i ndi v i dual i se ce qui pourrait etre 
le r1oyau tumoral (hypo~.ignal en Tl, hyper·signal relatif en T2). 

(figure 7, page 19). 

La biopsie est réalisée le 16 Novembre 1988 par le Dr 
LOUVEAU. 

L'examen anatomo-pathologique, effectué par· le Dr· 
8.PASQUIER, ne retrouve alors aucun élément en faveur d'un 
lymphome o•J d"un gliome. 

Les lésions constatées sont les suivantes: 

- lésions de nécrose d'al Jure ischémique, 
- infiltrats hématiques, 

axes vasculaires de petite taille à parois épaissies et 
fibreuses, 

- couronnes lymphocytaires et corps granuleux 
péri-vasculaires, 

- oedème et gl iose marqués au niveau du cortex et de la 
substance blanche. 

(voir photos et légendes, pages 20 et 21). 

Les aspects anatomo-pathologiques correspondent à ceux 
décrits dans la maladie de Behcet. Seul le diagnostic de 
Neuro-Behcet est alors retenu. 

Afin d'éviter de nouvelles poussées neurologiques, on décide 
de traiter la patiente par immunosuppresseurs au long cours, 
associés à la corticothérapie. 

Le protocole proposé est le suivant: 

- cures intra-veineuses d'ENDOXAN de 700 mg/m2 de surface 
corporel le toutes les 3 semaines puis tous les mois. 

Une surveillance est réalisée sur le plan hématologique 
<hémogramme tous les 10 Jours), sur le plan hépatique (bi Jans 
mensuels au début) et sur le plan urinaire (risque de cystite 
hémor·rag i que). 
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L'amélioration cl inique de la patiente est spectaculaire 
dans les semaines qui suivent, sous corticoides et ENDOXAN. 
Le traitement immuno-:.uppres-:.eur·, n'étant probablement pas 
responsable à lui seul de la bonne évolution immédiate, semble 
bien remplir son role préventif. 

Début décembre 1988, la patiente ne présente plus qu'une 
discrète dysarthrie et une petite parésie distale au membre 
supérieur gauche. 

Début Janvier 1989, la patiente va tout à fait bien. Les 
séquelles neurologiques sont mineures. 

Un nouvel examen par RMN est réalisé le 31 .01.89 (soit 2 
mois après la derniére poussée): 

- les anomalies de signal, constatées en Novembre, ont très 
nettement diminué. 

- l'effet de masse n'existe plus. 
(figure 8, page 19). 

Après 11 mois de traitement par ENDOXAN, Melle T. parait 
parfaitement stabilisée sur le plan neurologique; les 
traitements immunosuppresseur et corticoide sont bien tolérés, 
et elle peut meme reprendre une activité professionnelle à 
mi -temp-: .• 

Sur le plan cutanée-muqueux par contre, elle présente de 
temps à autres des poussées d'aphtose buccale, et meme génitale 
p 1 u -:;. r· é c e mm e n t • 
Elle signale également, 1 or·s. de sa der·n i ère hos.p i tal i s.at ion 
<cure d'ENDOXAN), l'apparition d'aphtes buccaux chez son frère 
agé de 17 ans; ainsi que des récidives de plus en plus 
fréquentes d'aphtose (devenant bipolaire) chez son père, sans 
autres manifestations. 

Malgré la bonne évolution actuelle chez cette Jeune 
patiente, il est bien sur difficile de Juger du pronostic à 
court, moyen ou long terme. 
Les récidives sont fréquentes dans le Behcet, après arret des 
traitements immunosuppresseurs. 

Il est prévu actuellement de poursuivre ces cures d'ENDOXAN, 
aux memes doses et au meme rythme (cures mensuelles), pendant 
environ 24 mois et, si la bonne évolution se confirme, de 
réduire progressivement la corticothérapie. 
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EXAMEN ANATOMOPATHOLOGI QUE de:. LESI Of'.~S NERt)EUSES CENTRALES 

de Melle T.G. 

(bic•psies en ccindi tion stér·éotaxique-:. réalisées le 10.11.88) 

- PHOTOS 1 et 2: 

Infi ltrats périvasculaires de cel Iules mononuclées à 
prédominance lymphocytaire, leptoméningés <1> 
et in tr·aparench> .. ma teux <2). 

Fibrose périuasculaire <2). 

PHOTOS 3 et 4: 

Nécrose ischémique du tissu nerveux. 

Infi 1 trat périuas~ulaire cenfral, entouré d·'oedème et de 
cor·ps granuleux (,5); oedème et gl i o-:.e astrocytai re <4). 

(examen réalisé par le Dr B. PASQUIER) 
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8/ COMMEt'\fTA IRES: 

Cette observation illustre bien les difficultés 
diagnostiques de la maladie de Behcet, notamment dans ses formes 
neurologiques .• 

Dans. la plupart des cas rappor·tés dans. la littér·ature, les 
délais entre l'appari tien des premiers symptomes et le moment du 
diagnostic de la maladie sont souvent longs. 
Cela est du, outre la rareté de cette affection, à son extreme 
polymorphisme cl inique, à son mode évolutif (évolution par 
poussées) et au fait que certains symptomes peuvent précéder les 
autres de plusieurs mois ou années. Or, ces symptomes ne sont 
nullement spécifiques de la maladie; ils ne deviennent 
évocateurs que quand ils sont associés entre eux <certains étant 
néanmoins plus caractéristiques que d'autres). 

Dans le cas rapporté ici, le diagnostic de la maladie de 
Behcet a pu etre évoqué assez tot, en raison de l'origine 
algérienne de la patiente et surtout de la richesse du tableau 
cl inique présenté lor·s de la pr·emière hospi tal isatic•n. 

S'il existe bien d'authentiques cas autochtones de maladie de 
Behcet, 1 'immense maJori té des cas observés chez nous sont le 
fait de sujets d'origine maghrébine. 

Bien que le motif de cette hospital lsation fut une thrombose 
veineuse profonde d'un membre inférieur, il semble que le 
symptome inaugural de la maladie soit 1 'aphtose buccale (apparue 
quelques mois avant la thrombose), 

L ' a p h t ose bu c c a l e e s t u n s ym p t cm e ban a 1 , r· e t r C• u v é dan ·::. de 
nombr·euses affections .. El 1 e n"es.t évocatrice de 1 a mal ci.die que 
lorsqu'elle a un caractère récidivant, qu'elle est bipolaire 
(retrouvée ici au niveau vuli..iaire) et qu·'elle :.-'as:.c•cie ~. 

d'autres signes cutanés; d'où l'importance de l'interrogatoire 
et de l'examen cl inique qui doivent etr·e- minutieux. 

Ch e z c e t t e p a t i e n te , 1 ·' i n t e r r o g a t C• i r e- e- t l ' e x amen c l i n i q u e 
ont permis de retrouver, hormis ce-tte aphtose récidivante, une 
lésion de pseudo-fol l i eu 1 i te nécrot i que sur sa eu i sse gauche, 
une hypersensibilité cutanée aux points de piqures (reproduction 
d'une lésion de pseudo-folliculite par simple piqure avec une 
aiguille stérile) et une aphtose chez son père. 
Or on sait que cette maladie survient sur un terrain 
immunc•génétiqui: par·ticulier· et qu"il est fr·équent d'obs.erver de:. 
formes incomplètes dans la fami 1 le des patients. 
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L'hypersensibilité cutanée est, el le, pratiquement 
pathognomonique de la maladie. 

Si l'on se réfère aux critères diagnostiques proposés par 
certains auteurs, cette patiente présentait initialement, lors 
de sa première hospitalisation, au moins trois critères majeurs 
de la maladie, qui sont l'aphtose buccale, l'aphtose génitale et 
1 'hyperergie cutanée. 
La thrombose veineuse n'est, elle, considérée par les auteurs 
<sauf WECHSLER> que comme un critère mineur, et sa présence 
n'est ici qu'un argument supplémentaire. 

Rétrospectivement, on peut se demander si cette patiente 
n'aurait pas présenté d'autres manifestations de la maladie, en 
part i cul i e r· digest i v es et oculaire=·: 
- on a, à l'interrogatoire, la notion d'un herpès buccal et 
oc u 1 a i r· e • Me me s i 1 e -:;. e ~-=: amen :. op h t a 1 m C• l o g i q u e s s 1J c c e =· =· i f s 
r·éal i-:.é-:. chez el le n'ont jamais retrouvé d"anomal ie, une 
éventuel le poussée d'uvéite antérieure ne peut etre éliminée. 
L'absence de récidive, néanmoins, parai trait étonnante. 

- la patiente fut hospitalisée en gynécologie, un mois 
auparavant, pour un syndrome douloureux abdomino-pelvien 
fébrile. Les résultat:. de la coelioscopie r·éalisée a.lor·s ne :.c•nt 
guère concluants. 
L'éventualité d'une atteinte intes.tinale ne peut etr·e écar·tée. 
D'autant que la patiente a présenté, à plusieurs reprises, des 
tableaux cliniques. similair·es lors. d'hospitalisations 
u 1 tér i eur·e·:., 
L'examen endoscopique et les biopsies étagées, réalisés à 
l ·'c•cca·:.ion d·'un de ces tableaux, n·'or"it pa:. r·etr·ouvé d·'anomal ies 
t>•pique:. de colite ulcér·euse. Il avait qua.nd meme été noté un 
aspect congestif du chorion, infiltré par des lymphocytes et des 
mac r· op h age: .• 

Signalons, au passage, qu"elle n'a par contre jamais 
pré:.en té, au cciurs de 1'évol1J t i c•n c 1 inique, 1 a moindre 
manifestation articulaire. Cette atteinte est pourtant très 
fréquente (plus de 50% des cas), souvent inaugurale et el le 
semble avoir une prévalence notable chez les femmes. 
Il e·:.t vrai qu•'elle sur·•,iient en, génér·al, plus tar·di~iement 
(après. 30 ans.). 

La patiente a présenté aussi une manifestation exceptionnelle du 
Behcet, qui est la péricar·dite. 
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Sur le plan biologique, par contre, l'absence de groupe 
HLA-85 chez cette patiente n'était pas en faveur de la maladie. 
Ce groupe est en effet présent dans plus de 50% des cas chez les 
malades, et il est considéré par certains comme un marqueur 
génétique de la maladie. 
Néanmcoins., le gr·oupe HLA-812, ici présent, serait souvent 
retrouvé dans les formes cutanée-muqueuses, sans uvéite. 

La présence de complexes immuns circulants à un taux élevé 
était, elle, plutot en faveur de l'affection, considérée comme 
une vas.cul ar i te d'or· i gi ne immunol ogi que (dys.immun i té 
cellulair·e). 
Il est par contre étonnant que leur taux soit toujours resté 
négatif lors de dosages ultérieurs, meme dans les poussées 
neur·olc•giques les plus. sévèr·es. (difficultés. de détection liées. 
aux méthodes utilisées?). 

Enfin, l'efficacité du traitement immunomodulateur 
<COLCHICINE> sur cette première poussée peu sévère de la maladie 
plaidait également en faveur du Behcet. 

Le tableau cl inique de Mel le T. a rapidement été dominé par 
l'atteinte neurologique. Cette atteinte a tout de suite été 
considérée comme pouvant faire partie de la maladie (il est 
estimé, de nos Jours, qu'elle survient dans 30 à 40% des cas). 

Le diagnostic de Neuro-8ehcet, conforté aujourd'hui par 
l'examen anatomopathologique, fut néanmoins difficile à 
aff i r·mer. 

I 1 est as.s.ez r·are, s. i l 'C•n s.e réfèr·e à la 1 i t tér·a tur·e, de 
v o i r de s c om p 1 i c a. t i on s ne u r· o 1 o g i q u e ·:5 su c c é de r· s i •,i i t e au :K 
premières poussées. 
Elles surviennent généralement après 5 ou 6 ans d'évolution et 
touchent surtout les sujets de plus de 30 ans. 
Néanmoins, on décrit des formes inaugurales. 

La plupart des auteurs s'accordent pour dire qu'elles sont 
redoutables, au meme titre que les poussées oculaires (atteintes 
postérieures surtout). 
Seuls les traitements immunosuppresseurs instaurés précocement 
p e r me t t en t d ' e n am é 1 i or e r· 1 e p r· on os t i c , e n p r· é v e na n t de 
nouvelles poussées. 
Les corticoides, seuls capables de Juguler les poussées aigues, 
ne font plus partie, pour de nombreux auteurs, des traitements 
préventifs. Certains estiment meme qu'ils ont une action 
aggr· av a.nt e. 
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Ces faits semblent se confirmer dans cette observation, puisque 
cette patiente présentait des poussées à chaque fois plus 
sévères , et de plus en plus rapprochées, sous corticothérapie 
(60 mg/j de prednisolone). 

C'est pourquoi nous souhai tiens avoir rapidement la 
certitude qu'il s'agissait bien d'un Neuro-Behcet, afin de pas 
retarder la mise en route de cette thérapeutique 
immunosuppressive susceptible d'améliorer le pronostic. 

Or, l'imagerie cérébrale lors des dernières poussées n'était 
guère engageante: 
Si l'examen RMN de juin 1986 (première poussée) mettait en 
évidence une lésion pédonculaire pouvant correspondre à une 
lésion de vascularite, les dernières images tomodensitométriques 
n'étaient, pour tous, guère habituelles et très suspectes. 

On décrit bien aujourd'hui les aspects radiologiques des 
ramollissements veineux hémisphériques: 
zones hypodenses étendues au sein de la substance blanche, 
respectant le cortex, volontiers hémorragiques Chyperdensi té à 
la phase aigue), aux contours irréguliers et de densité 
hétérogène; avec prise de contraste périphérique, gyriforme, 
après injection <lésions de la barrière hématoencéphal ique). 

Les aspects tomodensitométriques chez cette patiente pouvaient 
donc bien correspondre à un ramol 1 issement hémorragique par 
thrombose d'une veine corticale. 

Mais certains signes paraissaient inquiétants, comme les 
prolongements dendri tiformes, l'importance de l'oedême, et la 
prise de contraste plus ou moins en couronne. Ces signes se 
voient volontiers dans les pathologies tumorales de type 
lymphome ou gliome. 

C'est pourquoi la biopsie en conditions stéréotaxiques fut 
décidée. 

Ce geste à visée diagnostique, toujours délicat dans une 
maladie comme le Behcet, peut bien sur etre discuté 
secondairement, une fois le diagnostic affirmé. Néanmoins, il a 
permis de lever le doute, et d'instaurer rapidement un 
traitement plus energique <ENDOXAN). 

Le traitement immunosuppresseur, s'i 1 n'est pas curatif de 
la maladie de Behcet, semble depuis maintenant presqu'une année 
rernpl ir parfaitement son role dans la prévention des poussées. 
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Espérons que cette rémission de la maladie sera longue et 
qu'elle se prolongera après arret du traitement dans un an. 

Espérons enfin que les nouvel les poussées d'aphtose, 
présentées récemment par la patiente, ne soient pas 
prémonitoires d'une nouvelle poussée neurologique. 

Sur le plan thér·apeutique, il est pr·évu actuellement de 
diminuer progressivement la corticothérapie (afin d'éviter un 
rebond sur le plan neurologique). Cette décision n'est pas 
facile à prendre, car, étant associée à 1 'ENDOXAN depuis de 
longs mois, il nous est impossible de savoir si elle a une 
efficacité réelle dans la prévention des poussées chez cette 
patiente. 
Les avis sont contradictoires sur ce sujet. 

Elle est en plus, malgré la dose (60 mg/j de prednisolone) 
parfaitement tolérée par la patiente (aucun syndrome 
cushingoide, aucun effet indésirable, métabolique ou autre). 

La patiente présente à nouveau des poussées d'aphtose 
bipola.ir·e; 
Il est logique d'essayer chez elle d'autres produits, en plus de 
l'ENDOXAN et de la COLCHICINE, pour tenter de les traiter (elles 
sont mal vécues, invalidantes, douloureuses). 

Il existe de nombreux médicaments réputés efficaces sur ce type 
de symp t orne=·. 
Citons la dapsone <DISULONE), l'isoprinosine, le lévamisole 
(SOLASKIL). 
Ces produits comportent bien sur des risques, notamment sur le 
plan hématologique (agranulocytose, anémie hémolytique, 
methémoglobinémie); 
on peut se demander s'ils ne seraient pas dangereux chez elle, 
déjà traitée par immunosuppresseur. 

Enfin, pour conclur·e, :.01Jl ignon:. quelq1Jes pciint:. important:. 
dans cette observation: 

- cette patiente a présenté plusieurs poussées 
neurologiques. La symptomatologie cl inique comportait des 
éléments fréquemment retrouvés dans le Neuro-Behcet. Hormis le 
syndrome pyramidal déficitaire, on notait l'importance de la 
dysarthrie, la survenue de troubles psychiques, la présence d'un 
syndrome d'hypertension intracranienne (céphalées, vomissements, 
flou visuel), l'absence de troubles sphinctériens. 
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Ces symptomes sont moins fréquemment retrouvés dans d'autres 
maladies inflammatoires neurologiques du sujet Jeune, tel le la 
sclérose en plaques. 

- les lésions de vascularite ont intéressé d'abord le tronc 
cérébral puis la substance blanche hémisphérique. 

Cela montre que les lésions de vascularite ont un caractère 
multifocal au niveau du SNC, au meme titre que la SEP. 

Cela démontre que l'IRM est un examen de choix pour détecter de 
petites lésions, notamment à la base du crane, où el les sont 
fréquentes; et que cet examen peut meme s'avérer utile pour la 
sur·ve i 11 ance de 1 a maladie, car· i 1 permet d·'éval uer· 
1 1 é1..1oluti 1Jité en montrant des anc•malies. de signal différentes. 
selon qu'on est en phase aigue ou non (lésions d'ages 
différents.). 

- il n'existe aucun élément biologique formel permettant de 
porter le diagnostic de Behcet; ce dernier repose, avant tout, 
-:;:.ur· la cl inique. 



HISTORIQUE 
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La maladie de Behcet doit son nom au dermatologiste turc 
Hulusi BEHCET, qui eut le mérite en 1937 d'insister sur 
1 'individualité d'une triade symptomatique comportant une 
aphtose buccale, une aphtose génitale et une iritis à hypopion. 
Observant des inclusions dans les cellules des lésions buccales 
de trois de ses malades, il évoqua d'abord une origine 
parasitaire en 1938 <12> puis virale en 1939 <13>, sans pouvoir 
en faire la preuve (échec de l'expérimentation animale). 

Les travaux de BEHCET furent précédés dès la fin du 19ème 
siècle par de nombreuses observations isolées, rapportées 
essentiellement par des ophtalmologistes et des dermatologistes, 
sans que la relation entre les signes oculaires et les lésions 
bucco-génitales n'ait été clairement établie par leurs auteurs. 

Selon FEIGENBAUM, la première description de la maladie 
aurait meme été faite par HIPPOCRATE dans son 1 ivre III des 
maladi~s endémiques. L'auteur grec, traduit par ADAMS en 1849, y 
parle d'une affection caractérisée par une "ophtalmie chronique" 
entrainant la cécité, des ulcérations bucco-génitales et des 
crises fébriles accompagnées d'~ruptions cutanées. 

Le concept d'uvéite récidivante à hypopion a été introduit 
par JANIN en 1872. 

En 1895, NEUMANN propose le terme d'aphtose (aphtosis) pour· 
désigner les ulcérations buccales et génitales. De son coté, 
LIPSCHUTZ décrit l'ulcère aigu de la vulve qu'il rapporte au 
"bacillus crassus". 

En 1906, REIS observe l'association d'une iritis récidivante 
à hypopion et d'un érythème noueux. 

En 1920, GILBERT confirme l'observation de REIS en 
l'illustrant d'un nouveau cas anatomo-clinique et évoque la 
possibilité d'une cause générale. 

En 1931, ADAMANTIADES <2>, au congrès international 
d'ophtalmologie d'Athènes, rapporte un cas associant une iritis 
à hypopion, des ulcérations bucco-génitales, une phlébite et une 
hydarthrose des genoux. 

En 1932, MATRAS décrit des lésions cutanées pustuleuses 
associées aux lésions muqueuses. 

En 1934, WHITHWELL évoque une origine tuberculeuse ou 
syphilitique. 
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En 1941, TOURAINE reprend le terme d'aphtose créé par 
NEUMANN et en décrit trois formes cl iniques essentiel les en se 
basant sur ses observations et 274 observations antérieures 
<107>: 
- l'aphtose muqueuse, uni ou bipolaire, la plus fréquente, 
- l'aphtose cutanéo-muqueuse, avec lésions papulo-pustuleuses et 
nodulaires, 
- l'aphtose général lsée ou grande aphtose, associant aux signes 
cutanéo-muqueux d'autres localisations, en particulier oculaires 
et articulaires, et un syndrome général de type infectieux. 
Il évoque comme BEHCET l~étiologie virale probable de ce 
syndrome. 

En 1941, KNAPP, à partir d~une quarantaine de cas américains 
et européens, décrit les premières manifestations neurologiques 
de la maladie. 

En 1944, BERLIN décrit les manifestations neurologiques sur 
le plan anatomique. 

En 1946, ADAMANTIADES <1> insiste sur la fréquence des 
manifestations veineuses et propose la thrombophlébite comme 
quatrième S>'mptome de 1 a maladie. 

Puis la maladie est source de nombreux travaux cl iniques et 
biologiques. On décrit des manifestations pluri-viscérales: 
articulaires, digestives, pulmonaires, cardiaques. On insiste 
sur la gravité des atteintes oculaires et neurologiques, sur la 
fréquence des atteintes vasculaires, en parti cul Ier veineuses, 
tant superficielles que profondes. 

Ainsi, la maladie quitte peu à peu le domaine exclusif de la 
dermatologie et de l~ophtalmologie pour intéresser la plupart 
des spécialités médicales. 

La théorie virale, évoquée primitivement, est abandonnée et 
les nombreuses recherches immunologiques plaident davantage en 
faveur d'une dysimmunité cellulaire. 



PATHOGÉNIE 
ET 

PHYSIOPATHOLOGIE 
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A/ GENERALITES: 

La maladie de Behcet est une affection multi-systémique 
d'étiologie encore inconnue. Cependant, les données 
épidémiologiques, cl iniques et expérimentales montrent 
l'importance du terrain et de l'environnement. 
Il existe, comme dans de nombreuses maladies de système, un 
support immune-génétique particulier. Ce support, bien que 
nécessaire, n'est cependant pas suffisant pour l'éclosion de la 
maladie. Là, interviennent vraisemblablement des facteurs 
d'environnement, viraux ou toxiques. 

Les données histologiques montrent que le substratum 
anatomique de la maladie est une vascularite qui touche les 
~iaisseaux de tout calibre. 
Le terrain génétique particulier et l'environnement propice 
réunis entr·aineraient un déséquilibre de l'immunité cellula.ire 
avec production de complexes immuns circulants. Ces complexes, 
venant se déposer dans les tissus et activant le complément, 
seraient responsables de la vascularite et des manifestations 
cl iniques. 

8/ FACTEURS GENETIQUES: 

1) L'AGE, LE SEXE: 

La maladie de Behcet touche surtout l'adulte jeune, avec un 
pic de fréquence entre 20 et 30 ans. L'age moyen est de 27 ans 
lors du diagnostic (52>. 
Le délai entre les premiers symptomes et le diagnostic est 
variable, pouvant aller de quelques semaines à plusieurs années. 
L'affection débute rarement avant la puberté et aprés 50 ans 
<51 >. 
Les formes à début tardif seraient moins sévères <51>. 

La prédominance rnascul ine est nette dans la plupart des 
études. El le est cependant de degré variablê selon les pays 
(52>: 
le sex-ratio est de: 

- 4 hommes pour 1 femme dans les pays méditerranéens, 
- 3/1 au Moyent Orient, 
- 3/2 au .Japon, 
- inversé (en faveur des femmes) dans les pays anglo-saxons. 
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Les formes féminines seraient en général moins graves avec 
notamment une fréquence moindre des atteintes neurologiques, 
oculaires, intestinales, des thromboses veineuses, et des formes 
mor te 1 1 es < 51 > . 
Elles. sur·viennentplus tardivement que chez l'homme. 

Les études sur 1 'influence de la grossesse sur la maladie 
sont as.sez cc•ntradictoir-es: pc•ur cer·tains. el le 1 'amél ic•re, pour· 
d'autres elle l'aggrave <51>. 

Tous ces indices ont fait évoquer une possible influence des 
hormones sexuel les sur la survenue de la maladie. Cependant les 
taux de testostérone et d'oestradiol restent normaux au cours de 
la maladie <51>. 

Il n'est pas exclu non plus que la demande de soins soit 
variable selon le sexe en fonction des conditions 
socio-culturelles. 

2) L'ASPECT FAMILIAL: 

Les formes familiales de la maladie de Behcet existent. Leur 
fréquence r-este cependant faible: moins de 2% des cas (51>. 
Elles seraient en général plus graves, et plus fréquemment 
associées au groupe HLA-85 <51>. 
En dehor·s de ces. cas. fami 1 i aux, i 1 es.t fréquent de r·etrc•uver· de·:. 
formes tronquées dans la famille des malades, à type d'aphtose 
ou arthralgies isolées. 

Il n'a pas par contre Jamais été signalé de formes 
conjug.:i.les. <52>. 

3) LE S'r"STEME HLA: 

Le gène HLA-85, et notamment sa composante 8-51, est 
significativement plus fréquent chez les malades atteints de 
maladie de Behcet que dans la population générale: il est 
retrouvé dans plus de 50% des cas chez les malades (50 à 80% 
<:.elc•n les s.éries.) <52>. 
Il est interessant de remarquer que la fréquence du HLA-85 dans 
la population générale est nettement plus élévée dans les pays 
les plus touchés par la maladie que dans les pays relativement 
épargnés. Ainsi le groupe HLA 85 est retrouvé chez 30% des 
Japonais, 25% des turcs et des tunisiens et seulement 10% des 
anglais et des américains <52>. 
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Dans les pays anglo-saxons le groupe HLA-85 n'est pas plus 
fréquent chez les malades que dans la population générale (soit 
10% des cas): le facteur génétique aurait donc un role moins 
important dans le "8ehcet anglo-saxon" (52>. 

Le gêne HLA-85 est nettement plus fréquent dans les formes 
avec vveite que dans les formes sans uveite (73% contre 35% des 
cas)(52>. Le HLA-85 est aussi fréquent chez les femmes que les 
chez les hommes. Celles-ci présentent pourtant, on l'a vu, moins 
souvent des formes avec atteinte oculaire. 

Les études récentes D'OHNO sur les allèles du locus D et DR 
ont montré que le gêne HLA-DRw52 serait également plus fréquent 
chez les malades, alors que les gênes HLA-DR1 et HLA-DQw1 
seraient plus rares chez eux. Ces 2 derniers gênes 
constitueraient donc des gênes de résistance à la maladie <51>. 

Le gène HLA-827 se voit plus fréquemment dans les formes 
avec atteinte articulaire, mais sa fréquence chez les malades 
(toutes formes confondues> n'est pas plus élevée que dans la 
population générale. Il en est de meme pour le gène HLA-812 plus 
souvent lié aux formes cutanée-muqueuses sans uvéite (53>. 

Il ressort donc de ces études sur le système HLA qu'il 
exi-:.te un ter·r·ain génétique p.:i.r·ticul ier·, dc•nt le suppc•r·t es.t le/ 
gène HLA-85. 
Ce terrain n'est cependant pas suffisant pour l'éclosion de la 
maladie. Là interviennent les facteurs d'environnement. 
Pour 1 'illustrer, prenons le cas du peuple tibétain chez qui le 
gro•Jpe HLA 8-5 es.t par·t i cU'l i èr·ement fr·équent et c•t\ 1' i ne i dence 
de la maladie n'est pourtant pas plus élevée qu'ailleurs. 

C/ FACTEURS D··· EN\)! RONNEMENT: 

1) LA FREQUENCE ET LA REPARTITION GEOGRAPHIQUE: 

La maladie de 8ehcet est ubiquitaire. Elle reste cependant 
une affection relativement rare dans les pays anglo-saxons: 
la fréquence est estimée à 1/300.000 aux Etats-Unis, 0,6/100.000 
en Angle ter·re. 

Il existe incontestablement deux foyers de prédilection 
(51>: 

-le Japon où la fréquence est de 0,6/10.000; elle y fut 
décrétée maladie de santé publique en 1971. 

-le Bassin méditerranéen avec l'Afrique du Nord, la Turquie, 
la Grèce, }·'Italie, ]·'Espagne, l'lr·.:i.k, l'Ir·an, l,Arabie 
-:;.ac1ud i te. 
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L'affection est également assez fréquente en Chine et en 
Corée. 

La répartition de la maladie retrace en fait l'itinéraire de 
la "route de la soie" (51>. 

En France, la grande majorité des cas observés est 
originaire d'Afrique du Nord. Il existe cependant d'authentiques 
cas autochtones, dont le profil ne diffère pas de ce qui est 
observé chez les africains du Nord. 
Aucune région francaise ne parait prépondérante <110>. 

Outre les facteurs d'environnement, la réparti tien inégale 
de la maladie dans le monde peut faire évoquer un facteur racial 
dans la survenue de la maladie. Beaucoup d'arguments 
épidémiologiques mettent en fait ce facteur racial au second 
plan. Par exemple, il est observé plus de cas au Nord q~'au 
Sud-Japon; il n'a pas été observé de cas de Behcet dans la 
colonie japonaise de 400.000 individus vivant aux Etats-Unis 
< 51 >. 

2 > LES AGENTS t.,t 1 RAU)< : 

Behcet fut le premier à évoquer l'étiologie virale après 
avoir mis en évidence des inclusions intra-cel lulaires dans les 
frottis d'aphte et d'hypopion <13>. Certains auteurs, tels SEZER 
dans les années 50-60, ont continué a défendre cette théorie 
virale à partir de travaux d'inoculation animale. 
Les travaux de SEZER, EVANS, BENGISU n'ont pas éte confirmés 
depuis. La théorie virale mérite cependant d'etre prise en 
considération. Certaines études récentes montrent quelques faits 
interessants, plaidant plutot en faveur de cette étiologie (51>: 

- la fréquence de l'antigène Austral ia est plus élevée dans 
la maladie de Behcet que dans la population générale (7% contre 

- les anticorps anti-herpétiques se trouvent à un taux élevé 
dans 1 .:.. m.:.. l ad i e , 

- des titres élevés d'interféron gamma sont trouvés au cours 
de la maladie de Behcet dans le sérum et après culture de 
1 ymphoc;..-tes .• Les. tarJx bai s.s.en t au cour'!:. des. pous.s.ée-:. d' uve i te 
puis remontent après (voir plus loin), 

- l'inversion du rapport OKT4/0KT8 <voir plus loin). 



. i 
1 1 

34 

3) LES AGENTS TOXIQUES: 

L'environnement chimique a été incriminé récemment dans 
l'étiopathogénie de la maladie. Certains éléments comme le 
cuivre inorganique, les organe-chlorés, les organe-phosphorés 
sont retrouvés à des taux élevés dans le sang (polynucléaires) 
et certains tissus des malades (humeur acqueuse, vitré, biopsies 
nerveuse-:., endothélium vascul.o<.ir·e, follicules pileux> <51>. 

Ces oligoéléments donnés aux porcs dans leur alimentation 
provoquent chez eux au bout d'un an des lésions cutanées qui 
rappellent la maladie de Behcet. 
En Suède, LARSSON <?5> a évoqué une possible association entre 
la maladie de Behcet et le contact prolongé avec les porcs. Ce 
mode de contamination éventuel est cependant inexistant dans les 
pays musulmans et l'Israel, très touchés par la maladie. 

Il a été noté une corrélation entre les poussées oculaires 
et l'augmentation du taux du cuivre sérique <51). 

Récemment on a rapporté un cas d'intoxication accidentelle 
par la dioxine avec apparition secondaire d'un tableau cl inique 
semblable à celui d'une maladie de Behcet <51). 

D/ LES TROUBLES DYSIMMUNITAIRES: 

Les perturbations immunologiques ne sont pas très 
importantes dans la maladie de Behcet. Cependant des anomalies 
de l'immunité non spécifique, cellulaire et humorale, y sont 
notées . 

1) LE SYNDROME INFLAMMATOIRE NON SPECIFIQUE: 

Il est constamment retrouvé au cours des poussées. Il se 
tradu i t par: 

- une augmentation souvent importante de la vitesse de 
sédimentation 

- une hyperleucocytose à prédominance polynucléaire 
neu tr·oph i 1 e 

- une augmentation des alpha 2 et des gammaglobulines 
( p o 1 y c l on a 1 e , p or t an t su r 1 e -;;. I g G , I gA e t I gM ) 

- une anémie modérée. 
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2) LES POLYNUCLEAIRES: 

On note une augmentation du chimiotactisme des PN et de 
l'activité des macrophages (test au nitrobleu tétrazol ium>. 

3) LES PLAQUETTES: 

Elles présentent des anomal les de membrane (52>. 
El les forment des rosettes autour des polynucléaires 
neutrophiles: cette agglutination contribue probablement au 
développement des thromboses <52). 

4) LE COMPLEMENT: 

L'activité hémolytique du complément sérique est normale ou 
élevée <très rarement abaissée>; cela n'exclue pas une 
consommation du complément qui peut etre masquée par 
l'hyperproduction en rapport avec un syndrome inflammatoire 
(intéret des dosages répétés) <52>. 
Les fractions C3 et C4 sont normales ou élévées, alors que le C9 
est constamment élevé au cours de la phase aigue de la maladie. 

5) LES COMPLEXES IMMUNS CIRCULANTS: 

Ils sont présents dans 55 à 60% des cas; ils se verraient 
surtout dans les formes actives et dans les formes avec uvéite 
et atteinte neurologique <52>. 
Ces CIC peuvent etre de nature IgG, IgA ou IgM. 
La nature de l'antigène est inconnue. Elle peut etre endogène ou 
exogène (bactérienne ou virale) (55). 

HAMZA <55) pense que leur fréquence réelle est probablement 
sous-estimée étant donné les méthodes de détection uti 1 isées 
(basées sur la réaction de fixation du complément). 

6) LES AUTO-ANTICORPS: 

Très peu d'auto-anticorps sont présents dans la maladie de 
Behcet <52-55): 

- les anticorps anti-nucléaires sont parfois positifs, mais 
à un taux très faible et non significatif (1/50 à 1/200); on 
n'y trouve pas d'anticorps anti-DNA, anti-RNP, anti-Sm et 
anti-SSB, 
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- les anticorps anti-muqueuse buccale sont plus fréquents et 
plus caractéristiques de l'affection, mais n'en sont pas 
spécifiques puisqu'on les retrouve également dans l'aphtose 
buccale isolée à rechutes. 
Ces auto-anticorps disparaissent en période de rémission mais 
deviennent permanents quand la maladie évolue sur un mode 
chronique. 
Ils appartiennent en général à la clas.s.e des IgM (r·arement IgG) 
et ont des propriétés anti-oesophage, anti-larynx, 
anti-conJonctive, anti-muqueuse vaginale, anti-peau et 
ant i-col on. 

7) L'IMMUNITE CELLULAIRE: 

- Les tests de transformation lymphoblastique: 

Les tests de transformation lymphoblastique aux mi togènes T 
CPHA, concanaval ine A) montrent une réponse faible ou normale. 
Le test de transformation lymphoblastique, fait à partir de 
lymphocytes provenant de sujets atteints de la maladie de Behcet 
et cultivés in vitro en présence de muqueuse buccale foetale, 
est positif et augmente lors des poussées d'aphtose <52>. Le 
tes.t de transformatic•n l>'mphoblastique à la.salive autolc1g1Je est 
plus fréquemment positif dans la maladie de Behcet que dans 
d'autres maladies rhumatismales <52>. 

Ré2emment, des études des populations lymphocytaires par les 
anticorps monoclonaux OKT4 et OKT8 (reconnaissant respectivement 
les cellules helper et les cellules suppressives cytotoxiques) 
ont montré une baisse significative des cellules T4. 
Les résultats obtenus après culture mixte lymphocytaire 
autologue ont suggéré un défaut de la population lymphocytaire 
induisant la suppression qui correspondrait à une diminution du 
nombre des cellules OKT4 <51-98>. 

- Les cellules "Natural Killer·" (NK) et ],Interféron gamma.: 

Des titres élevés d'interféron gamma sont trouvés au cours 
de la maladie de Behcet dans le sérum et après cultures de 
lymphocytes. L'activité interféron est corrélée à 1 'évolutivi té 
de la maladie: son taux baisse au cours des poussées d'uvéite 
puis remonte après <51). 
Les travaux de AYED et coll .<6> ont montré que l'augmentation de 
l'interféron s'accompagnait d'une élévation du nombre des 
cellules NK (révélées par 1 'anticorps Leu-7). 
Ces travaux ont montré également que les cellules NK peuvent 
etre activées par 1'IL2 sécrété par les cellules T activées 
(révélées par un anticorps monoclonal anti-Tac). 
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A/ LES MANIFESTATIONS CUTANEO-MUQUEUSES: 

Les manifestations cutanée-muqueuses sont toujours présentes 
à un moment donné de la maladie et sont très souvent 
i naugurci.1 es. 

L'aphtose est le symptome le plus constant et sa présence 
est considérée par la plupart des auteurs comme indispensable au 
diagno:.tic. 

1) L'APHTOSE: 

a) Définition d'une aphtose: 

L''aphte est une lésion élémentaire bien définie: il s·'a.git 
d'une ul cér·a.t ion doul our·eu:.e de quelques mi 11 imètr·e·:. à 1 cm de 
diamètre, dont les bords sont nets, taillés à pic, entourée d'un 
halo érythémateux et dont le fond est Jaunatre ("beurre frais") 
<55>. 
L'aphte peut etre unique ou multiple. L'aphtose est dite 
"miliaire" lor·squ 1 elle est faite de 10 à 100 ulcératic•ns de 1 à 
2 mm de diamètre, parfois confluentes. 
L1 aphte peut parfois etre géant, mesurant 3 à 5 cms. 

L1 aphte n'est nullement spécifique de la maladie de Behcet 
puisqu'i 1 constitue le symptome commun de nombreuses maladies: 
L'"aphtose buccale récurrente" est une affection extremement 
cour an te qui touche 20 à 55~,.; de 1 a popu 1 a t ion sel on 1 es pa}':. 
<106>. 
On obs.er·ve d·' authentique:. aphte:. dans la rec tocol i te 
hémorragique (8% des cas>, la maladie de Crohn <6% des cas) et 
le syndrome de Reiter <106). 
Les carences en vitamine 8 12, en acide fol inique, voire en fer, 
peuvent également etre responsables d'aphtose buccale (106). 

L'aphtose buccale est un diagnostic trop souvent porté par 
excès devant toute lésion ulcérative et répétitive de la bouche. 
Si la distinction est assez aisée avec les lésions vésiculeuses 
algues de l'herpès, il n'en est pas de meme avec les dermatoses 
"immunologiques": pemphigus vulgaire, érythème polymorphe, 
lupus. 

b) L'aphtose buccale: 

Elle se voit dans 98 à 100 % des cas dans la maladie de 
Behcet <16>. 
L'ulcération peut siéger sur la face interne des joues et des 
lèvres, les bords de la langue, le plancher buccal, la muqueuse 
gingivale, la voute du palais et les amygdales (55>. 
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Elle donne au malade une sensation de brulure ou de picotement. 
Elle disparait en une à deux semaines sans laisser de trace 
(sauf pour les aphtes géants>, et a tendance à récidiver. 
En général, elle préctde ou accompagne les autres manifestations 
de la maladie. 
Les émotions et certains al lments semblent favoriser les 
poussées Cles noix, les dattes, les amandes, le chocolat> <109>. 
Chez la femme, elle revet volontiers un caracttre cathaménial 
<16-109). 

c) L'aphtose génitale: 

Elle est moins fréquente: 70 à 80 X des cas <7-55>. 
On parle d'aphtose bipolaire lorsqu'elle est associée à 
1 'aphtose buccale. 
Chez l'homme, les aphtes siègent avec prédilection au niveau du 
scrotum et du sillon balano-préputial <16-55>. 
Chez la femme, ils sont plus diffus, sitgent avec prédilection 
au niveau de la vulve <petites et grandes ltvres) et sont en 
général plus douloureux. 
On les trouve parfois au niveau du vagin et du col utérin 
<16-55-109>. 

Les aphtes génitaux sont plus pénibles et disparaissent 
moins vite que les aphtes buccaux. Ils laissent toujours une 
c i c a t r i ce dép i gme nt é e et i n dé 1 é b i 1 e (var i ce 1 1 i f c•rme) , ce q u i 
permet leur diagnostic rétrospectif <55>. 
Enfin, ils n'ont pas le caractère récidivant de l'aphtose 
buccale. 

d) L'aphtose cutanée: 

L'aphtose cutanée vraie est plus rare. 
Les aphtes ont le meme aspect qu'au niveau des muqueuses. Ils 
sitgent essentiellement au niveau des faces antérieure et 
interne des cuisses, parfois du thorax et du visage (souvent 
pris pour une simple acnée) <16-42-106>. 

e> Les autres localisations plus rares de l'aphtose: 

La marge anale, le larynx, le tube digestif (oesophage, 
estomac , i nt est i n s) . 
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2) LES SIGNES CUTANES <en dehors de l'aphtose): 

a) La pseudo-folliculite nécrotique: 

Elle se voit dans 60 à 75% des cas <16-55-106>. 
Les lésions siègent sur le dos, les fesses, les bourses et les 
membres inférieurs. 
Il s'agit de lésions papuleuses de quelques mm de diamètre, non 
centrées par les poils, qui évoluent en 2 à 3 jours en vésicules 
puis en pustules. Elles se recouvrent ensui te d'une croutel le 
qui tombe et laisse apparaitre une petite ulcération qui 
cicatrise sans laisser de trace Cà ne pas confondre avec les 
aphtes cutanés). Le contenu de ces lésions est stérile. <55> 

b) L'hypersensibilité cutanée aux points de piqures: 

Elle se voit dans 80 à 100 % des cas <19-55-106>. 
El le est très caractéristique de la maladie et constitue un 
argument majeur pour le diagnostic dans les formes douteuses. 
La simple piqure par une aiguille stérile reproduit cl iniquement 
et histologiquement les lésions de pseudo-folliculite 
nécrotique. 
La réaction est maximale à la 48ème heure. 
C'est un signe de grande valeur car, contrairement à l'aphtose, 
elle est absente dans la maladie de Crohn, la RCH, le syndrome 
de Reiter et le lupus <106>. 

c) Les lésions nodulaires: 

Les nodules derme-hypodermiques se voient dans 15 à 40% des 
cas <16-19-55-106>. 
Ils siègent au niveau des membres inférieurs (faces antérieure 
et interne des cuisses) et sont douloureux. 

On distingue 2 types de lésions: 
1/ des lésions de type érythème noueux, de coloration rouge vif, 
disparaissant en quelques jours, et s'accompagnant volontiers 
d'arthrite, 
2/ des lésions de consistance dure, rouges violacées, souvent 
1 inéaires, d'évolution torpide sur plusieurs semaines, souvent 
associées à une thrombose veineuse profonde. <55> 

d) Le purpura: 

Il est rarement rencontré <55>. 



40 

8/ LES ATTEINTES OCULAIRES 

1) Généralités: 

L'atteinte oculaire fait partie des critères majeurs du 
diagnostic de la maladie de 8ehcet. Elle constitue classiquement 
le troisitme signe cardinal de l'affection. 

Cette atteinte revet non seulement un intéret diagnostique 
mais aussi pronostique et thérapeutique. Il s'agit d'une 
atteinte grave où le risque de cécité n'est pas négligeable. Il 
importe donc d'en faire le diagnostic le plus tot possible, afin 
de ne pas retarder la mise en route d'un traitement énergique, 
susceptible d'améliorer le pronostic. 

La fréquence des manifestations oculaires varie de 60 à 90% 
des cas selon les séries <34-38-39>. 
Elle serait plus importante chez l'homme que chez la femme 
<34-38>, ainsi que chez les sujets HLA-85 <55>. L'atteinte 
féminine serait par contre plus précoce <34>. 

L'age moyen de survenue se situe entre 30 et 40 ans (34>. 

Les lésions oculaires sont inaugurales dans seulement 15 à 
20X des cas. Elles sont généralement précédées par 1 'aphtose et 
les lésions cutanées <34>. 

L'atteinte, souvent unilatérale au début (plus de 50% des 
cas), se bilatéral ise rapidement (95% des cas) <34-39>. 

Il s'agit habituellement d'une atteinte diffuse de tout le 
globe oculaire: uvée antérieure, uvée postérieure et vaisseaux 
rétiniens. Les lésions sont rarement isolées à un seul segment. 

L'évolution se fait par poussées. 

La cécité, survenant en général dans les 3 ans aprts le 
début des troubles, peut etre due aux complications du segment 
antérieur mais surtout à celles du segment postérieur <39>. 

2) L'uveite antérieure: 

L'uveite antérieure récidivante à hypopion fut le premier 
signe oculaire décrit par Behcet en 1937. Cette symptomatologie 
était considérée autrefois comme indispensable au diagnostic 
<34>. 
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Bien que réalisant un tableau très évocateur de la maladie, il 
s ... avère actuellement que cette forme cl inique est loin d ... etre 
constante: elle n'est observée que dans 25 à 45/. des cas 
<25-38>. 

Elle n'est pas pathognomonique de la maladie puisqu'on l'observe 
également dans la sarcoidose, le syndrome de Reiter, la 
spondylarthrite anKylosante, la goutte et la leptospirose <55>. 

L'hypopion est un épanchement purulent, visible à l'oeil nu, 
se présentant sous la forme d'une lunule de 1 à 2 mm, de couleur· 
Jaunatre ou blanc crémeux, disposée dans le bas fond de la 
chambre antérieure de l'oeil et mobile avec les mouvements de la 
tete <34-55>. 
Il est discret et fugace. Il apparait brusquement et disparait 
en 24 à 48 heures sans laisser aucune séquelle irienne. Sa 
résorption est encore plus rapide après administration de 
corticoides locaux <38>. 
Il a tendance à récidiver à intervalles plus ou moins réguliers 
(quelques semaines à quelques mois). Il atteint successivement 
et alternativement les deux yeux <38>. 
Sa fugacité exp! ique probablement qu'il est rarement constaté 
<25>. 
Il convient de ne pas attendre la constatation aléatoire et 
hypothétique de cet hypopion de la chambre antérieure pour faire 
le diagnostic de syndrome de Behcet. 

L'uvéite antérieure sans hypopion est plus fréquente. Il 
s'agit d'une iritis ou d ... une iridoc>'Clite, d·'allure torpide, peu 
"tapageuse" sur le plan 
:.ymp toma tique: <38-55> 
-signes irritatifs discrets 
-cercle périKératique à peine visible 
-descemétite discrète, réduite à un simple dépot poussiéreux. 

Les synéchies irido-cristall iniennes et irido-cornéennes 
sont rares, du moins au début. 

Les uvéites antérieures sont très rarement isolées. Elles 
s'accompagnent souvent d ... une participation postérieure, 
réalisant ainsi des uvéites totales Cpanuvéites) <34>. 

3) L'uvéite postérieure: 

Elle est beaucoup plus fréquente et mais aussi beaucoup plus 
grave que l'uvéite antérieure. 

Elle se traduit par une h>'alite <trouble du vitré>, qui peut 
etre plus ou moins intense. Ce trouble correspond, comme 
l 'h>'popion, à un afflux de polynucléair·es dans la chambr·e 
postérieure de l'oeil. 
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Ces polynucléaires peuvent sédimenter vers le bas, réalisant 
parfois un véritable "hypopion postérieur" (38>. 

Contrairement à l'hypopion antérieur, sa résorption est très 
lente <38-55>. 

Lorsque le trouble vitréen est intense, l'examen de la 
choroide et de la rétine n'est guére possible. Dans l'immense 
majorité des cas, il s"agit d'une hyalite sans lésion 
choroidienne: 90% des cas (la choroidite, visible qu'après 
éclaircissement du vitré, est observée dans environ 10% des cas) 
(38>. 

4) Les lésions vasculaires rétiniennes: 

Adamantiades fut le premier en 1946 à insister sur leur 
fréquence, et les considérait comme le quatrième symptome de la 
maladie <1>. 

Elles sont observées actuellement dans 75 à 85% des cas 
<34>. 

Elles sont particulièrement graves puisque responsables dans 
90% des cas d'une cécité uni- ou bilatérale <34>. 

Elles comportent essentiellement des atteintes veineuses 
dont la périphlébite est la lésion la plus caractéristique. 

Le diagnostic des lésions vasculaires rétiniennes repose sur 
l"e>{amen biomicroscopique du fond d,oeil et sur l'angiographie 
f luorescéinique lorsque la transparence des mi 1 ieux le permet. 

a/ les périphlébites: 

A 1 'ex a.men b i om i cr ose op i que , 1 es p é r i ph 1 é b i te- s ré t i n i en ne-:. 
apparaissent, au début, sous formes de larges manchons 
blanchatres péri veineux d'aspect floconneux et irrégulier: c,est 
la périphlébite humide. On observe souvent des signes 
obstructifs locaux et une stase veineuse à l'origine d'un oedème 
rétinien avec hémorragies et exsudats (34>. 

A l'angiographie, on note une diffusion anormale du produit, 
à travers la paroi altérée, dans la rétine et/ou dans le vitré. 
L'angiographie permet de détecter les formes infra.cl iniques en 
objectivant une imprégnation des parois veineuses par le 
col oN~.nt <34>. 

La topographie des périphlébites est variable. Elles 
semblent intéresser d,abord les vaisseaux périphériques de la 
rétine, puis les troncs veineux du pole postérieur <38>. 
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A un stade plus tardif, les parois veineuses paraissent 
soul ignées par un double cordon blanc à bords nets: c'est la 
p ê r i ph 1 ê b i te sèche • 

A l'angiographie, on ne note plus de diffusion du colorant à 
travers la paroi, mais des signes obstructifs. 

b/ les pêriartêrites: 

Les al têrations artêrielles sont beaucoup plus rares et leur 
survenue est souvent plus tardive <34>. 
Elles se manifestent sous la forme de pêriartêrites, parfois 
obl itêrantes, provoquant un oedème rêtinien localisé ou diffus 
<34>. 
La pêriartêrite est presque toujours associêe à la périphlébite, 
et rêal ise de ce fait une panvascularite <38>. 

c/ les thromboses vasculaires: 

Les thromboses veineuses ne sont pas rares. El les 
représentent la seconde manifestation vasculaire rétinienne au 
cours de la maladie de Behcet, et accompagnent souvent les 
pêriphlêbi tes <34>. 
Elles peuvent etre partielles ou complètes, et intéressent plus 
volontiers les branches que le tronc de la veine centrale de la 
rêtine <34-38>. 
Il s'y associe parfois une thrombose de l'artère centrale de la 
rétine. 

A un stade évoluê, on peut voir un rêtreci-:.ement généralisé 
de tous les vaisseaux rétiniens qui sont transformés en cordons 
blanchatres filiformes et exsangues <34-55>. 

· 5) Les manifestations oculaires mineures: 

Ces manifestations sont rares et peu évocatrices. El les 
apparaissent en gênéral précocement et ont une êvolution 
favorable. 

Il peut s'agir de conjonctivites, d'hémorragies 
sous-conjonctivales récidivantes, de Kératites superficielles ou 
profondes, de sclérites ou d'êpisclérites <34>. 

Certains auteurs ne leur donnent aucune valeur diagnostique 
part i c u 1 i è r· e et cons i dè r en t q u / el l es cons t i tuent de~. 
associations fortuites, non significatives (38>. 
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6> L'évolution et le pronostic fonctionnel visuel: 

Le pronostic des atteintes oculaires est fonction de la 
gravité de la maladie, de sa durée, de la fréquence des 
récidives, du siège des lésions et de la précocité du diagnostic 
et de la mise en route du traitement. 

La cécité uni- ou bilatérale est, habituellement, 
l'aboutissement plus ou moins rapide de l'évolution des lésions 
oculaires. 
Elle survient dans un délai de quelques mois à 10 ans. C'est au 
cours des 3 premières années qui suivent le début de l'atteinte 
oculaire que la maladie de Behcet présente son plus haut 
potentiel de gravité sur le plan fonctionnel visuel (39). 

La cécité est plus souvent en rapport avec les complications 
postérieures, mais elle peut etre due également aux 
complications du segment antérieur: 

Les manifestations uvéales antérieures peuvent aboutir à la 
cécité par atrophie irienne, secclusion pupillaire, 
opacification du cristallin, ou glaucome secondaire <38-39>. 

Les poussées d'uvéites postérieures peuvent entrainer une 
opacification du cristallin et la formation de brides 
rétino-vitréennes qui, se rétractant, tirent sur la rétine et 
provoquent des déchirures et des décollements (38>. 

Les manif~stations vasculaires rétiniennes sont de loin les plus 
redoutables. 
Elles aboutissent à une dégénérescence microkystique de la 
macula et à un stade plus évolué à une panvascularite avec 
atrophie optique <38>. 

Le pronostic redoutable des atteintes oculair~s a été 
radicalement modifié dans un sens favorable par l'utilisation 
précoce, ces dernières années, des immunosuppresseurs, et 
notamment du CHLORAMBUCIL. 
Ces produits permettent de stopper les poussées inflammatoires 
dans l'immense majorité des cas, et meme d'obtenir parfois un 
gain d'acuité visuelle <25>. 
Mais i 1 ne s'agit en aucun cas de thérapeutiques curatives: les 
récidives restent fréquentes après l'arret de ces traitements, 
dans un délai de quelques mois à quelques années. 

En ce qui concerne les corticoides généraux, certains 
auteurs, tel BONNET <25>, les accusent d'avoir plutot une action 
aggravante sur 1 'évolution à long terme (répétition à un rythme 
de plus en plus rapproché des poussées). BONNET pense que ces 
derniers ne devraient etre utilisés que pour améliorer 
1 'évolution immédiate d'une poussée oculaire. 
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L'examen biomicroscopique du fond d'oeil et l'angiographie 
fluorescéinique sont d'une grande valeur dans la surveillance de 
l'évolution et des effets du traitement: la découverte de petits 
engainements périveineux de la région équatoriale de la rétine 
permet d'affirmer que l'atteinte oculaire n'est pas éteinte 
<25>. 

Stgnalons enfin que la maladie de Behcet est responsable de 
12X des cécités de l'adulte au Japon <34>. Il semblerait que les 
complications oculaires. soient plus. sévères dans ce pays. 
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C/ LES ATTEINTES ARTICULAIRES 

1) Génér·a 1 i tés: 

L'atteinte des articulations dans la maladie de Behcet est 
fréquente: elle est relevée chez plus de 50% des malades (50 à 
75% selon les séries) <7-16-17-19-55-67-109>. Elle vient donc en 
troisième position après les atteintes cutanéo-muqueuses et 
c•culaires. 

Il n'est pas rare qu'elle soit inaugurale de l'affection et 
qu'elle constitue le motif de première consultation <17-55>. 
Elle peut parfois précéder les autres manifestations de 
nombreuses années <16>. Néanmoins, dans la plupart des cas, elle 
succède à l'aphtose et aux lésions oculaires. 

IMBERT <67> retrouve une prévalence notable des signes 
ostéo-articulalres chez les femmes: sur une série de 65 
patients, plus de 90% d'entre sont touchées. 

Il ne semble exister aucune prédisposition génétique aux 
formes articulaires. Aucun cas familial n'a été retrouvé. 
CHAMBERLAIN en 1978 relevait l'incidence élevée du gène HLA 827 
dans ces formes articulaires, mais les études réalisées depuis 
montrent que la fréquence de ce gène ne dépasse pas celle 
retrouvée dans la population générale <67>. 

L'age moyen de survenue de l'atteinte articulaire est de 30 
à 40 ans. 

Les manifestations articulaires sont dominées par les 
arthrites et les arthralgies. 

2> Les arthrites: 

Il s'agit généralement de monoarthrites ou d'ol igoarthrites 
(2 ou 3 articles), atteignant les grosses articulations: genoux 
et chevilles surtout, coudes et poignets parfois. 
Elles intéressent beaucoup moins souvent les articulations des 
doigts, des pieds, des épaules, du maxillaire inférieur et du 
sternum. 
Les polyarthrites sont rares.<7-16-17-55-67> 

Bien que survenant parfois de fa.con isolée, elles sont le 
plus souvent contemporaines de poussées d'aphtose ou de signes 
oculaires. 
Il semble exister une association fréquente des arthrites avec 
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l"aphtose et la pseudo-folliculite nécrotique <67>. 

Le tableau peut etre celui d'arthrites vraies, mais se 
résume parfois à de simples arthralgies avec des signes 
inflammatoires très discrets. 
En cas d'arthrites vraies, il s'agit d"arthrites aigues, avec 
hydarthrose et signes inflammatoires marqués, récidivantes <70X 
des cas) et sans caractère migrateur. Elles guérissent 
habituellement sans séquelles en quelques jours ou quelques 
semaines <parfois quelques heures). 
Elles s'accompagnent parfois d'un ér·ythème noueux <67>. 

Les forme~ chroniques (se prolongeant au-delà 
sont r·ar&s. 
Les déformations et les destructions articulaires 

de 3 mois> 

exceptionnelles. 
BENAMOUR <17> rapporte 2 
destructrices; celles-ci 
articulations des mains, 

cas d'arthrites déformantes et 
intéressent plus volontiers les petites 
des pieds et des poignets. 

Sur le plan radiologique, l'intégrité osseuse est donc 
hab i tue 1 1 e , 
Il est rare d'observer un pincement articulaire, une érosion 
osseuse ou des microgéodes. 

L'analyse du 1 iquide synovial met en évidence un caractère 
inflammatoire banal avec généralement plus de 5000 éléments/mm3 
(polynucléaires) et parfois présence de ragocytes et 
d'inclusions macrophagiques. Le complément peut etre normal ou 
élevé <55-109>. 

La biopsie synoviale montre qu'il existe une synovite non 
spécifique, On peut toutefois remarquer l'importance des lésions 
vasculaires: augmentation du nombre des vaisseaux, 
épaississement des parois, thromboses vasculaires, infiltrat 
inflammatoire périvasculaire <55>. 

3) Les arthralgies: 

Elles sont aussi fréquentes que les arthrites. 
Elles touchent une ou plusieurs articulations, prédominant 
également aux genoux et aux chevilles. 
Elles sont fugaces, migratrices, et accompagnent presque 
toujours les poussées d'aphtose ou les poussées oculaires. 

4) Les sacro-i 1 i i tes: 

Uni ou bilatérales, ce~ atteintes restent rares. Elles 
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isolées, sans atteinte rachidienne. 
auteurs <HAMZA, WELFLING) estiment à environ 2% la 
l'association Behcet-Spondylarthrite anKylosante 

Cette association est considérée comme fortuite par la plupart 
des auteurs. 

5> Les atteintes extra-articulaires: 

Elles sont rares. Il peut s'agir de myalgies diffuses 
(discrètes lésions de myosite à la biopsie) ou de banales 
tendinites <55-67>. 

6) Cas particulier de l'ostéonécrose aseptique de la hanche: 

Elles se voient lors les corticothérapies prolongées et à 
for·tes doses. 
Cette complication encore mal connue se voit chez 5% des malades 
selon RONCQ <94> et serait favorisée par la vascularite 
e 11 e-meme. 
Son diagnostic difficile <latence radiologique) doit etre 
précoce, aboutissant à une réduction de la corticothérapi~, 
voir·e à un traitement chirurgical <forage), 
Il faut savoir distinguer cette complication d'une localisation 
ët.rticulaire inflammatoir·e de la maladie <les hanche:. :.ont 
épargnées par la maladie). 
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D/ LES ATTEINTES VASCULAIRES <ANGIO-BEHCET) 

1) Introduction: 

Le substratum anatomique de la maladie de Behcet est une 
vascu 1 ar- i te. 
Celle-ci peut toucher les vaisseaux de tout calibre: 
capillaires, veinules, veines, ar-tér-ioles et artér-es. 
L'atteinte des tr-oncs veineux pr-édomine nettement par- rappor-t à 
l'atteinte ar-tér-ielle. 

2) Les thr-omboses veineuses: 

Constituant pour· ADAMANTIADES <1> le quatr-ième signe 
cardinal de la maladie de Behcet, les thr-omboses veineuses font 
pour-tant partie classiquement des cr-itères mineurs du diagnostic 
positif. 

Dans la plupart des études, leur fréquence est estimée à 
30-40% des cas <45-49-55-113>. Pour- WECHSLER <113>, cette 
fréquence est cer-tainement sous-estimée. 

Elles surviennent le plus souvent (50% des cas) dans les 4 
ans qui suivent le début de la maladie <113>. 
Elles sont par-fois inaugurales et révélatr-ices de la maladie (10 
à 20% des cas), pr-écédant l'aphtose de 1 à 10 ans <16-45-113>. 

L'atteinte des veines profondes est la plus caractéristique 
de la maladie. Les phlébites superficielles sont très rares, 
fugaces, et ont pour siège de prédilection le territoire des 
saphènes <16>. 

Le siège des thromboses veineuses profondes est le suivant 
(par ordre de fréquence): <16-113> 

-poplité 
-fémoral 
-f émor- o- i 1 i a que 
-cave inférieur 
-cérébral 
-cave supérieur 
-axillair-e 
-sous-clavier-

WECHSLER <113> note une atteinte veineuse multiple dans 40% 
des cas. 
Il ne retr-ouve pas ],.habituelle prédominance masculine constatée 
dans les pays du pourtour médi terranéeni Les localisations 
multiples se verraient meme plus volontiers chez les femmes. 
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Chez l'homme, le siège des thromboses est plus souvent 
ilio-fémoral et cave <113>. 

Les thromboses de la veine cave inférieure restent rares. 
Elles siègent surtout au niveau du tiers inférieur. L'extension 
peut gagner les veines rénales (syndrome néphrotique>, et les 
veines sus-hépatiques (syndrome de Budd-Chiari) <113>. 

Les thromboses de la veine cave supérieure sont 
exceptionnelles et traduisent souvent l'extension d'une 
thrombose née dans les veines axi Il aires ou sous-clavi~res <16>. 

Les thromboses cérébrales, bien que trés rares, doivent etre 
évoquées devant des céphalées ou un tableau d'hypertension 
intracranienne. 

Les thromboses veineuses de la maladie de Behcet ont la 
réputation d'etre exceptionnellement embol igènes. Les embolies 
pulmonaires peuvent néanmoins se voir, mais sont rarement 
massives et mortelles <113>. 

La pathogénie des thromboses veineuses dans le Behcet n'est 
pas encore élucidée. Si la vascularite à tropisme veineux peut 
exp 1 i que r 1 es 1 é si on:. v e i nu 1 ai r es, e 1 1 e peut di f f i c i 1 eme nt 
expliquer à elle seule les thromboses des gros troncs. 
Certain:. auteurs, tels HULL et SALVARANI <99>, ont évoqué le 
role possible des anticorps anticardiol ipide retrouvés à un taux 
élevé chez ces malades. 
Dans une série réalisée par HAMZA en 85 <54>, ces taux restent 
toujours inférieurs à la normale, venant ainsi contredire cette 
t'n•pothèse. 
D'autres auteurs proposent comme mécanisme une 
hypercoagulabil ité par inhibition du pouvoir fibrinolytique du 
sang (89-97>. Il pourrait s'agir d'un défaut de 1 ibération de 
l'activateur tissulaire du plasminogène. 
Pour ces auteurs, il semble meme préférable, sur le plan 
thérapeutique, d'éviter le recours aux corticoïdes, susceptibles 
d'aggraver les troubles de la fibrinolyse <97>. 
Enfin, il a été envisagé une inhibition de la production et de 
la 1 ibération des prostacycl ines <PGI 2>, puissants inhibiteurs 
naturels de l'agrégation plaquettaire <45-113>. 

3) L, a t te i n te ar té r i e 1 1 e : 

Elle est très rare, en général plus tardive que l'atteinte 
veineuse <16-45>, mais comporte un risque de mortalité plus 
élevé (97-113>. 
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Il peut s'agir de: 

-thromboses artérielles, portant sur les petites artères 
périphériques (infarctus sous-unguéaux, nécrose distale des 
doigts ou des orteils) ou sur les gros troncs (iliaques, 
fémorales, tibiales, radiales, sous-clavières, carotides). 

-stènoses artérielles, exceptionnelles. 

-anévrysmes (tendance remarquable à la rupture), portant sur 
1 'aorte, les artères rénales, les artéres périphériques 
Cpopl itées surtout>, ou les artères pulmonaires. 

Histologiquement, les lésions artérielles correspondent à la 
vascularite atteignant l'intima, la média, l'adventice et les 
vasa vasorum. 
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E/ LES ATTEINTES INTESTINALES <ENTERO-BEHCET) 

1) Généralités: 

La fréquence des atteintes intestinales au cours de la 
maladie de Behcet est variable selon les pays. Dans les pays 
occidentaux, elle est estimée à 10-20% des cas. Elle serait 
beaucoup plus élevée au Japon et en Tunisie: jusqu'à 40% des cas 
<16-93>. 

Curieusement, on ne retrouve pas dans ces atteintes 
l'habituel le prédominance masculine; au moins dans les 
observations occidentales (93>. 

LEHNER retrouve une légère prédominance du groupe HLA 812 
<93>. 

Ces atteintes, très rarement inaugurales, surviennent 
généralement après 5 ou 6 ans d'évolution de la maladie, 
touchant ainsi l'adulte dans la 3ème ou 4ème décennie <77-93>. 

Cl Iniquement, elles se traduisent le plus souvent par des 
manifestations mineures sans spécificité. La vérit~ble colite 
ulcéreuse, redoutable car menacant le pronostic vital, demeure 
beaucoup plus rare. 
WECHSLER <119>, dans une expérience portant sur 150 cas, 
retrouve une sémiologie digestive dans 22% des cas et une 
atteinte objective (lésions endoscopiques) dans seulement 4% des 
cas. 

Les lésions peuvent intéresser tout le tractus digestif: 
oesophage, estomac, iléon, colon, rectum; elles siègent 
cependant avec prédilection dans la région iléo-caecale 
(16-18-77>. 

L'évolution se fait par poussées, sur un mode chronique. Les 
complications de la colite ulcéreuse sont fréquentes et leur 
mortalité importante. 

Le diagnostic de ces atteintes r·epose sur la cl inique, la 
radiologie, l'endoscopie et l'étude anatomo-pathologique, mais 
aucun aspect spécifique n'a réellement été décrit. 
La distinction entre la colite ulcéreuse du Behcet et les autres 
ma 1 ad i es i n f l amma toi r es de 1 ' i nt es. t 1 n ( RCH et ma 1 ad i e de Cr· oh n 
surtout) reste ainsi difficile à faire dans certains cas; 
surtout quand on sait que ces maladies peuvent s'accompagner 
également d'aphtes, d'uvéite, d'érythème noueux et d'arthrites. 
(se reporter au chapitre "diagnostic différentiel"). 
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Le traitement fait appel a la chirurgie dans les formes 
chroniques invêtérées et dans les formes compliquées. Les 
résections intestinales sont souvent assez larges. 

2) Les. symptomes cl iniques: 

La douleur abdominale est le symptome le plus fréquent: 75% 
des cas < 18 > • 
Elle est souvent de type pseudo-appendiculaire, plus rarement 
colique. 

La diarrhée se voit dans 60% des cas. Elle est en général 
purulente et hémorragique. 

La fièvre se voit dans 50% des cas. El le est habituellement 
élevée et s'accompagne d'un amaigrissement massif. 

Les autres S>'mptomes sont plus rares: nausées, vomissements, 
constipation. 

Les complications de la colite ulcéreuse sont très. 
fréquentes. Elles peuvent etre soit révélatrices, soit survenir 
après de longues évolutions. 
Il peut s'agir de: <77-93> 

-hémorragi~s intestinales (60% des cas), parfois dramatiques 
-péritonites par perforations multiples (25% des cas) 
-fistules externes ou internes (30% des cas) 
-ulcérations périnéales 
-abcès péri coliques ou pelviens (20% des cas) 
-colectasies (2% des cas> 

Certains. auteur·s. trouvent que les corticoïdes. augmentent la 
fréquence des perforations <77>. 

3> Les signes radiologiques: <77-93> 

Le lavement baryté en double contraste est normal dans les 
formes débutantes et dans les localisations 1 imitées a l'i lêon. 
Lorsqu'il est pathologique, l"aspect le plus habituel de la 
colite ulcéreuse est le suivant: 
ulcérations souvent profondes, en boutons de chemise, pouvant 
etre localisées a un segment ou se répartir sur la totalité du 
colon. 
Ces ulcérations s'associent a d'autres signes radiologiques: 
épaississement des parois, effacement des plis muqueux, perte 
des haustrations. 
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Le transit baryté du grele montre rarement des ulcérations 
iléales ou jéjunales. On observe surtout des anomalies 
fonctionnel les: aéroentérie, dilatations segmentaires avec 
stase, floculation ou segmentation de la baryte. 

4) Les images endoscopiques: <77-93> 

Les ulcérations multiples, habituellement rondes ou 
ovalaires, sont larges (1 à 4 cms) et très creusantes; leur fond 
est blanchatre et elles sont entourées d'une fine zone 
érythémateuse et surélevée. 
Le reste de la muqueuse est en règle normal, mais peut etre 
friable, érythémateux et hémorragique. 

La topographie des lésions varie curieusement avec l'origine 
géographique: 

- Au Japon les lésions sont surtout localisées au niveau de 
l'iléon (75% des cas) et du caecum (45% des cas). 

- Dans les pays occidentaux la répartition est plus égale 
avec une prédominance hémicol ique gauche. 

5) L'étude histologique: <93> 

Elle montre des lésions sans spécificité qui ont surtout 
pour particularité d'avoir une disposition segmentaire et 
d'atteindre toute l'épaisseur de la paroi intestinale (lésions 
transmurales). 
Elles sont de trois types: des ulcérations, un infil trat 
inflammatoire non spécifique et des lésions de vascularite et de 
périvascularite. 

6) Le traitement des formes chroniques ou compliquées: 

La chirurgie en est la seule ressource thérapeutique. Les 
résections doivent etre larges du fait des récidives fréquentes 
au niveau des anastomoses et du colon restant. Ces résections 
larges feraient tomber le pourcentage des récidives à 10% au 
lieu des 35% observés dans les résections 1 imitées (93>. 
Au niveau du colon gauche, il est préférable de recourir aux 
colectomies totales plutot qu'aux segmentaires, afin d'éviter 
aux malades des réinterventions chirurgicales. 
Enfin, les iléostomies laissées longtemps, voire définitivement, 
permettent de sauver certains malades de situations dramatiques 
<93). 
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F/ LES ATTEINTES PULMONAIRES 

L'atteinte pulmonaire reste rare. Sa fréquence est de 
l'ordre de 5% des cas <55-126>. Ce chiffre est peut-etre en decà 
de la réalité du fait que cette localisation est rarement 
recherchée et que la durée d'évolution chez ces patients est 
souvent courte <126>. 

La plupart des auteurs insistent sur sa gravité. 

Certains signes cl iniques doivent attirer l'attention chez 
les malades: la toux, l'expectoration, la dyspnée d'effort, les 
douleurs thoraciques et surtout les hémoptysies <126>. 

Plusieurs types de lésions peuvent survenir, soit 
indépendamment, soit en association <55-126>: 

-les adénopathies médiastlnales 
-les infarctus (thromboses par vascularite ou embolies 

d'origine veineuse) 
-les pleurésies, primitives ou secondaires 
-les infiltrats inflammatoires diffus 
-les anévrysmes ar·tériels. 

Les anévrysmes artériels constituent les lésions les plus 
redoutables car ils comportent un risque important de 
fissuration, entrainant des hémoptysies cataclysmiques souvent 
fatales pour les malades. Leur évolution spontanée se fait 
rarement vers la thrombose totale et la r·égression <126>. Il 
importe donc d'en faire le diagnostic le plus précocement. 

Sur la radiographie pulmonaire, ils apparaissent sous formes 
d'opacités arrondies au niveau des hiles. 
Devant de tel les images, i 1 convient de réaliser une 
angiographie globale et sélective qui constitue l'examen de 
choix pour le diagnostic <126>. 

Le traitement de ces anévrysmes comporte la chirurgie 
lorsqu'ils sont uniques, et les embolisations artérielles 
lorsqu'ils sont multiples et diffus. 
Les embolisations n'ont cependant qu'un effet transitoire. 
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G/ LES MANIFESTATIONS PLUS RARES 

1) L'atteinte rénale: 

L'atteinte rénale est tr&s rarement décrite, en dehors de 
l'amylose et des cas de thromboses des veines rénales 
compliquant les thromboses de la veine cave inférieure. 
Ceci parait étonnant pour une affection considérée comme une 
angéite à complexes Immuns circulants <59>. 

Cl iniquement, l'atteinte rénale est définie par des signes 
urinaires: l'hématurie et/ou la protéinurie. Ainsi, un grand 
nombre de cas échappent au diagnostic. 
Seules la biopsie rénale et l'étude histologique en 
immunofluorescence permettent de découvrir les lésions de 
glomérul ite <59). 
Ces examens réalisés. à titre systématique chez les malades 
asymptomatiques mettent parfois en évidence des dépots de C3 et 
d'immunoglobulines au niveau des membranes glomérulaires 
(59-110>. Ces constatations sont en faveur d'un dépot de 
complexes immuns dans le rein <55>. 

2) L/atteinte cardiaque: 

E 1 1 e est ex cep t i on ne 1 1 e • 
On décrit des myocardites, des endocardites, des 

péricardites et des infarctus myocardiques <31-49>. Les 
péricardites semblent etre les plus fréquentes; elles peuvent 
etre inaugurales et sont volontiers récidivantes <109>. 

3) L/amylose: 

L'amylose peut compliquer la maladie de Behcet. Les dépots 
amyloides intéressent le rein, la rate, tes glandes surrénales, 
la thyroide, l'intestin grele et le poumon <55>. 

4) Les autres: <55> 

Les orchi-épidydimites algues. 

Les adénopathies superficielles ou profondes; la 
splénomégalie. 
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Les atteintes endocriniennes: thyroidiennnes, pancréatiques. 

L~atteinte des glandes salivaires accessoires et les 
par o t i di tes. 
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II lll 

0 Oral aphthous ulcer 
• Ocular symptoms 
lm Skin eruptions 
~ Genital ulcers 
El Articular symptoms 
[lilJ N ervous system symptoms ( N euro· Behç et) 
El Vascular symptoms ( Vasculo-Behçet) 

Ordre d'apparition des principaux symptomes. 

(133 hommes, 60 femmes) 

D' après SHIMIZU <102>. 



NEURO·BEHCET 
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A/ GENERALITES 

La fréquence des complications neurologiques dans la maladie 
de Behcet semble avoir été longtemps sous-estimée (5 à 20% des 
cas selon les auteurs). 
Actuellement, on admet leur survenue à 30% des cas environ 
<22-31>. 

El les sont trts rarement inaugurales, survenant généralement 
dans les 5 ou 10 ans après le début de la maladie <troisième 
décade) <16-92>. 
Elles sont cependant très souvent révélatrices de la maladie 
<96>. 

Dans la plupart des cas, l'installation des signes est 
brutale ou rapidement progressive <31>. 

La symptomatologie est très polymorphe mais n'est en rien 
spécifique de la maladie; elle ne devient évocatrice que par la 
présence concomitante ou anamnestique des autres manifestations 
systémiques Caphtose, uvéite, ••.• ). 

Les formes neurologiques restent aujourd'hui d'une haute 
gravi té fonctionnelle et vitale. Jusqu'en 1965, on a considéré 
que 40% des cas de Neuro-Behcet étaient mortels, presque 
toujours dès la première année, les survivants gardant de 
lourdes séquelles. 
De nos Jours, on peut estimer à 10 ou 20% les formes mortel les 
<5-10% à 3 ans) <92>. 
Il est sur qu'un meilleur dépistage, la connaissance des formes 
infracl iniques et la mise en route rapide d'un traitement adapté 
permettront d'en améliorer encore le pronostic <22>. 
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B/ LES SYMPTOMES CLINIQUES 

Les lésions peuvent intéresser n'importe quelle partie du 
système nerveux central. Cela explique l'extreme polymorphisme 
clinique du Neuro-Behcet. 

C:e polymorphisme et l'évolution parfois rapide des symptomes 
rendent difficile la description de grands tableaux 
neurologiques. 
Il est plus aisé de décrire les signes cl iniques isolément en 
fonction de leur fréquence et de leur particularité. 

Néanmoins, on peut distinguer deux formes cl iniques nettement 
tranchées qui sont <78>: 

-la méningo-encéphalomyél ite, la plus fréquente (80% des 
cas), caractérisée par la présence de signes d'atteinte 
disséminée du SNC, 

-l'hypertension intracranienne <20% des cas>, qui ne doit pas 
etre rangée sous la rubrique faussement rassurante d'HIC 
"bénigne". 

1) Les céphalées: 

C'est le symptome le plus fréquent: 60-80% des cas. 

Pour WECHSLER et O'DUFFY <16> les céphalées méritent d'etre 
prises en compte comme un symptome prémonitoire de l'atteinte 
neurologique et leur simple constation devrait conduire à la 
mise en route d'une corticothérapie à fortes doses pour essayer 
d'éviter la constitution de troubles neurologiques sévères non 
régr·es.si fs. 

Les céphalées peuvent traduire l'existence d'une méningite 
aseptique (25% des cas>; elles peuvent restées isolées et 
discrètes, ou faire partie d'un syndrome méningé franc avec 
vomissements, fièvre et raideur de nuque; elles peuvent faire 
partie d'un sYndrome d'hypertension intracranienne dite 
"bénigne" (25% des cas) avec oedème papillaire; enfin elles 
peuvent etre associées d'emblée à une atteinte parenchymateuse 
avec des déficits neurologiques (50% des cas) <96>. 

2) Le syndrome méningé franc: 

Il est moins fréquent. 
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La méningite aseptique reste souvent latente, se résumant 
comme on J/a vu à de simples céphalées. 

Ce syndrome doit, bien sur, conduire dans tous les cas à une 
étude du LCR, afin d/él iminer ci/autres pathologies, notamment 
infectieuses telles que la tuberculose ou la syphilis. 

3) Le S>'ndrome ci/hypertension intracranienne dite "bénigne": 

Le syndrome d/HIC avec céphalées, vomissements, troubles 
visuels et oedème papillaire bilatéral se voit dans 20% des cas. 

Bien qu/i 1 soit rarement inaugural, il est souvent révélateur 
de la maladie de Behcet. L/examen du fond d/oei 1, qui doit etre 
minutieux, retrouve souvent d/autres signes oculaires associés 
tels que les périphlébites rétiniennes, les troubles du vitré ou 
les hémorragies péripapillaires <43>. La présence de ces lésions 
est un argument de valeur pour le diagnostic. 

Il ne semble exister aucun parallélisme entre le degré de 
1 /oedème, les chiffres de la pression intracranienne et la durée 
de !/évolution de !/HIC <43>. 

L/évolution de ce s.yndrome es.t en règle favorable, mais doit 
toujours faire rechercher une thrombose veineuse cérébrale 
(sinus duraux surtout> et donc pratiquer systématiquement une 
tomodensitométrie avec injection et une artériographie cérébr·ale 
avec clichés tardifs <en raison de la menace pour la fonction 
visuelle) <27-43-46-96>. 

4) Le syndrome pyramidal: 

Il est quasi-constant: plus de 80% des cas dans la plupart 
des études. 

Il peut s/agir d/une simple irritation pyramidale: réflexes 
ostéo-tendineux vifs, signe de BabinsKy. 

Le plus souvent il est déficitaire lors des poussées, pouvant 
intéresser les quatre membres <22-96>; !/hémiplégie (ou 
1 /hémiparésie) est de Join la plus fréquente <78>. 

Il peut s/associer à des troubles sensitifs <25% des cas) et 
à des troubles sphinctériens (30% des cas) <21>. 



1 
62 

5) L'atteinte des nerfs craniens: 

Elle est fréquente: plus de 50% des cas <21>, et témoigne du 
tropisme habituel de l'affection pour le tronc cérébral <22>. 

Les nerfs les plus touchés sont les oculo-moteurs <III, IV, 
VI) (30% des cas>, le VIII (5% des cas) et le VII (5% des cas) 
<92>. 
Cela se traduit par des paralysies oculo-motrices (diplopies 
volontiers fluctuantes et à bascule>, des paralysies faciales 
périphériques, une surdité, un syndrome vest i bu 1 ai r·e (nystagmus, 
vertiges). 

EMURA <44> rapporte en 1986 l~observation d~une malade de 26 
ans qui présentait une atteinte du III gauche (ptose de la 
paupière, diplopie, mydriase et perte du reflexe pupillaire à la 
lumière) associée à une hémiplégie controlatérale. L'examen par 
RMN confirmait le syndrome de WEBER en mettant en évidence une 
lésion au niveau du tronc cérébral <pédoncule gauche). 

6) L/atteinte cérébelleuse: 

Elle se voit dans 20 à 60% des cas selon les séries (40% des 
cas en mo>'enne). 

Le syndrome cérébelleux peut etre uni- ou bilatéral <21>. Il 
se résume souvent à une simple dysarthrie, les autres signes 
étant en général masqués par l'hémiplégie; cela explique 
]/ataxie séquel Jaire parfois constatée après régression des 
signes pyramidaux. 

7) Les troubles psychiques: 

Leur fréquence est sans doute sous-estimée par de nombreux 
auteurs: 5 à 55% selon les étude-s. BORSON <26> l/évalue à 50% 
des cas. 

La manifestation la plus fréquente est le syndrome- dépre-ssif 
(plus de 50% des cas). 

On rencontre également des états confusionne-ls, des 
hallucinations, des troubles du comportement social <92>. 
Certains malades aboutissent à des états de démence par atrophie 
corticale <26>. 
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Les troubles psychiatriques sont en général associés à 
d/autres signes neurologiques mais constituent parfois l/unique 
atteinte nerveuse; le 1 ien avec la maladie de Behcet n/est alors 
établi que tardivement au cours de l~évolution. 

8> Les troubles sensitifs: 

Ils sont présents dans 25% des cas environ <96>. 

Ils sont rarement isolés, étant en général associés aux 
signes pyramidaux. 
Il peut s/agir de signes objectifs ou subjectifs à type de 
paresthésies. 

9) Le syndrome pseudo-bulbaire: 

Il est retrouvé dans environ 25% des cas <21>. 

Ce syndrome, impliquant des lésions bilatérales des voies 
cortico-nucléaires, est très spectaculaire; il associe des 
troubles de la phonation et de la déglutition à des troubles de 
la mimique (rire et pleurer spasmodiques). 

10) Les autres signes: 

a) Les signes extra-pyramidaux: 

Ils sont très rares <moins de 5% des cas). 

Certains auteurs ont décrits des syndromes parkinsoniens avec 
akinésie, hypertonie plastique et tremblements de repos. 
BUSSONE <32> rapporte en 1982 un cas de chorée chez un homme de 
58 ans atteint par la maladie. 

La rareté des signes extrapyramidaux est étonnante si l/on 
considère la fréquence des lésions constatée au niveau des 
noyaux gris centraux. 

b) L/atteinte du SNP: 

L/atteinte du système nerveux périphérique est très 
exceptionnelle (moins d/1/. des cas>. 
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De rares observations de polynévrite sensitive ou motrice, 
plus volontiers distale, d'atteinte radiculaire et de 
multinévrite sont publ iéas, 
BAKOUCHE <9> rapporte en 1984 un cas de polyradiculonévrite 
essentiellement motrice, à nette prédominance proximale, 
favorablement influencée par la corticothérapie et totalement 
disparue après 5 mois d'évolution. 
LARRUE <74) rapporte en 1987 un cas de polyneuropathie 
inflammatoire chronique sensitivo-motrice. 

c) L'atteinte musculaire: 

Elle est aussi exceptionnellement décrite. 

ARKIN <5> rapporte le cas d'un malade présentant lors de 
multiples biopsies musculaires des signes typiques de myosite, 
associés à une élévation persistante des CPK dans le sang. 

d) La névrite optique rétro-bulbaire: 

ROUGEMONT (96) signale un cas de NORB en 1982. 
L'atteinte du nerf optique n'a cependant été 
qu'exceptionnellement décrite dans cette affection. 
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C/ LES EXAMENS COMPLEMENTAIRES 

1) L1 étude du 1 iquide céphalo-rachidien: 

Le LCR est anomal de facon quasi-constante lors des poussées 
neurc•l og i ques. 
On note une pléiocytose à prédominance lymphocytaire dans 
environ 85% des cas <inférieure à 100 éléments/mm3 le plus 
souvent), et une hyper-protéinorachie modérée dans 65% des cas 
<en général inférieure à 1 g/l), avec élévation fréquente des 
gamma-globul Ines <31-92>. 
Pour HIROATA <66>, les malades en poussée algue présentent une 
élévation significative de l'index des IgM. L'étude des 
i mmunc•gl c•b i 1 i nes dan=· 1 e LCf': permet tr·a i t dc•nc d' éva 1 uer· 
l'activité du Neuro-Behcet. 

La pression du LCR peut etre normale ou augmentée (10% des 
cas) <92>. 

La glycorachie est toujours normale (92>, de meme que la 
chlorurorachie. 

Les recherches bactériologiques et virales sont constamment 
négatives. 

En dehors des poussées, l'étude du LCR peut s'avérer normale. 

Enfin, il n ... e>!.iste aucune corréla.tic•n entre les per·tur·ba.tions 
du Ler;: et. 1 e t ab 1 eau c 1 i ni que • 

2) L'électro-encéphalogramme: 

L'EEG peut etre normal (50% des cas) ou montrer des ondes 
1 en te=· di ffrJ=.e=· ou 1 oca. l i sée=·. Il comporte donc un in t.ér·e t dans:. 
1 e=· for·me=· i nfr·ac lin i qrJes. 

3) Les potentiels évoqués: 

L'étude des potentiels évoqués somatosensoriels montre 
fréquemment des délais de latence. Cela témoigne d'une atteinte 
des nerfs craniens par lésion du tronc cérébral <82>. 
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4) La tomodensitométrie cérébrale: 

L"ut i 1 i sati on et 1 a valeur de 1 a tomodensi tométr i e pour· 1 e 
diagnostic de Neuro-Behcet ont rarement été décri tes Jusqu'à ces 
dernières années. 

I 1 faut en fa i t di s t in gu e r deux catégories de 1 é -:. ion-:.: < 1 21 > 
- les thromboses veineuses cérébrales, 
- les lésions directes du parenchyme cérébral. 

a/ Les thromboses veineuses cérébrales: 

Les possibi 1 ités diagnostiques de la TDM sont fort variables 
dans les thrombophlébi tes cérébrales. 

Les signes, souvent indirects, sont nombreux, diversement 
associés et dépendent de la localisation de la thrombose. 

Les signes de ramollissements veineux, volontiers 
hémorragiques et spontanément hyperdenses, font partie de ces 
signes indirects. 

a-1: La thrombose du sinus longitudinal supérieur (SLS>: 

Cette localisation semble la plus fréquente dans la maladie 
de Behcet, si l'on se réfère aux nombreuses observations 
publiées <10-29-43-62-83>; mais il s~agit également de la 
1 c•c .:i. l i sati i::in 1 a p 1 us f a.c i 1 e à di agnostique r. 

L'image quasi-pathognomonique de la thrombose du SLS est 
l'image en "del ta vide" <ou delta hypodense>, comprise entre la 
voute osseuse et la partie postérieure de la faux. 
Certains artéfacts osseux et de rares cas de bifidité de la 
partie terminale du SLS peuvent simuler une telle image. Aussi 
dei t-on s'assurer que cette image en "del ta vide" est visible 
sur plusieurs coupes contigues avant de porter le diagnostic de 
thrombose du SLS <48 bis>. 

S i c e s. i g n e d i r· e c t es t p a t h o gnomon i q u e , i 1 e s t né an m cii n s. 
i ncc•nstan t. 

Ce sont les signes indirects qui sont les plus fréquents: <48 
bis> 

Au stade aigu, on observe des ventricules latéraux 
comprimés de facon symétrique. Ceci témoigne d'un gonflement 
cérébral diffus oedémateux. 

- Au bout de quelques Jours, on peut noter, au contraire, une 
di 1 a ta t ion ven tri cul ai r·e, probable térnc• in d·' une hydr·océpha 1 i e 
par hyperpression veineuse. 
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Les lésions d'ischémie sont habituellement bi-hémisphériques. 
L'oedème prédomine souvent au niveau de la substance blanche, 
est plus ou moins confluent, et s'associe souvent à des 
hémorragies en foyers multiples et bi-hémisphériques, plus 
franches et moins corticales que dans les ramollissements 
artériels hémorragiques. 

Les hémorragies intracérébrales massives sont plus rares. 

Après injection de produit de contraste, une prise de contraste 
périphérique gyriforme est souvent notée (50% des cas). El le est 
d'appari tien retardée (plusieurs jours) et disparait en quelques 
s.ema i nes. 
L'aspect est proche des opacifications gyriformes observées dans 
les ischémies artérielles, mais leur topographie est plus 
étendue, souvent bilatérale et plus sous-corticale <48 bis>. 

a-2: La thrombose de la veine de Galien et du sinus droit: 

Les lésions oedémateuses et hémorragiques sont de siège 
périventriculaire et thalamique et leur visualisation TDM est 
plus inconstante <48 bis>. 

a-3: Les thromboses des veines superficiel les: 

Le\:. ramc•lli\:.\:.ements. ·:.ont plu\:. localisés et il'::. peuvent 
simuler une ischémie artérielle ou un hématome intracranien 
pr·imitif. 

Exceptionnellement, la thrombose veineuse est visible sous la 
forme d'une hyperdensité spontanée, témoignant d'un caillot 
récent. 
Au bout de quelques jours, elle peut etre visible sous la forme 
d'une image de défect relativement hypodense et entourée d'une 
prise de contraste. Cette prise de contraste correspond à des 
lésions de la barrière hémato-encéphal ique du tissu cérébral 
entourant la thrombophlébite, ou à la congestion de veines 
collatérales <48 bis>. 

Parfois, la thrombophlébite se manifeste par des signes 
d'engorgement veineux, responsables de prises de contraste 
anormalement étendues et floues des sinus veineux. 

a-4: La thrombose du sinus caverneux CSC>: 

Son diagnostic est difficile car la structure du SC est assez 
hétérogène et sa taille est souvent discrètement asymétrique. 
Les meilleurs signes TDM à ce niveau semblent etre 1 'observation 
d'une prise de contraste étendue et floue, péri-caverneuse avec 
un élargissement des veines ophtalmiques. 
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Dans de bon nombre de cas, l'examen TOM est normal, aucun 
signe direct ou indirect de thrombose n'étant observé. 
Il impc•rte alors de pc•ur·:.uivr·e les explorations complémentair·es 
en réalisant une angiographie cérébrale. 

b/ Les lésions du parenchyme cérébral: 

En dehors des thromboses veineuses cérébrales, la maladie de 
Behcet peut donner de petites lésions du parenchyme cérébral, 
disséminées dans le SNC, similaires à celles observées dans la 
sclérose en plaques <79>. 

De nombreux auteurs s'intéressent actuellement à leurs 
aspects tomodensitométriques <41-64-72-73-121-123>. 

O'DUFFY en 1976, puis KOZIN en 1977 <72>, furent les premiers 
à observer de petites zones spontanément hypodenses au niveau de 
la base du cerveau et de la substance blanche sous-corticale. 
Les scanners de l'époque n'étaient guère performants. 

Ces auteurs constatèrent que ces zones pouvaient intéresser 
n·'importe quelle par·tie du SNC, et concl1.1r·ent qu ... il s ... agissait 
probablement de lésions de vascularite avec oedème et nécrose. 

Ils constatèrent également qu'au cours de l'évolution de la 
maladie, le site de ces lésions pouvait varier; qu'elles étaient 
fluctuantes, disparaissant et réapparaissant parallèlement à la 
cl inique, avec ou sans traitement. 

En 1980, DOBKIN <41>, puis d'autres (64-73-121-123>, 
contrairement à KOZ IN, constatèrent qu'elles pouvaient prendre 
le contraste après injection lors des poussées algues, de facon 
inégale, certaines zones restant hypodenses ou faiblement 
cc•ntr·astées. 
Ils conclurent que cette prise de contraste était la conséquence 
de 1 'extravasation de produit iodé dans le parenchyme, par 
lé:.ion de la bar·rière hématc•-encéphalique. 

A distance de la phase algue, cette prise de contraste devenait 
moins importante, voire inexistante, en raison de la 
restauration de la barrière H-E <64>. 

Ces lésions peuvent intéresser tout le SNC, mais semblent avoir 
une prédominance pour le tronc cérébral (protubérance et 
pédoncules) <64>. 

On décrit des lésions au niveau de la substance blanche, mais 
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aussi au niveau de la substance grise <thalamus ..• ) <64-123>. 
Ce fait est intéressant car les lésions de SEP, elles, épargnent 
la substance grise (diagnostic différentiel). 

Ainsi la TDM devient un examen important pour Je diagnostic 
précoce du Neuro-Behcet, lorsque la cl inique est peu évocatrice. 

Il permet non seulement de détecter de petites lésions, mais 
également d'apprécier leur évolution; voire les effets du 
traitement <64>. 

Néanmoins, dans bien des cas, les signes cl iniques sont plus 
importants que ne peuvent l'expliquer les images 
tomodensitométriques. Il s'agit dans ces cas, de lésions trop 
petites pour etre détectées. 

L'examen IRM prend ici toute sa valeur. 
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5) L'angiographie cérébrale: 

L'apparition d'une hypertension intracranienne au cours de la 
maladie de Behcet doit faire évoquer de principe une thrombose 
veineuse cérébrale <46>. 

Cet te comp 1 i cati on appa.r·a i t ra.r·e si 1 'c•n se réf ère aux ca.s 
publiés dans la li ttér·a.ture. Son dia.gnc•·:.tic reste cependant 
difficile et l'on peut se demander si bon nombre de ces 
thromboses veineuses cérébrales ne passeraient pas inapercues 
<27>. 

WECHSLER et son équipe en 1985 <120> ont examiné 150 patients 
atteints de maladie de Behcet: 12 d'entre eux ont présenté une 
thrc•mbc•-:.e du -:;:. i nu-:. veineux cér·ébr·a l , SC• i t près. de 1 O~·~. 

La tomodensitométrie permet rarement d'en faire le 
diagnostic; on ne se contentera donc pas de ce seul examen. 

L'angiographie demeure actuellement le meilleur examen, à 
condition d'etre bilatérale, de comporter des incidences de 3/4 
et des cliché:. tardifs. 

L'absence d'opacification complète ou partiel le d'un ou 
plusieurs sinus duraux ou d'une ou plusieurs veines profondes 
permet de faire le diagnostic <27>. 
Le diagnostic est cependant parfois difficile et i 1 faudra 
rechercher des signes souvent associés tels que: 

-un ralentissement circulatoire 
-un réseau veineux collatéral bordant les contours du sinus 

manqua.nt 
-un drainage veineux inhabituel. 

L'examen minutieux des temps veineux est donc essentiel <27-46>. 

Po1.Jr· FEUILHADE <46>, il f.:i.ut -:;.avc•ir répéter· cet examen 
angiographique lorsque la cl inique est évocatrice (syndrome 
d'HIC), car il importe d'instaurer rapidement un traitement 
h;.'pcn:oagu 1 a.nt. 

Actuellement ] 'angiographie intr·a• .. ieineu:.e digital is.ée par-.:i.i t 
plus appropriée que l'artériographie carotidienne. Ses avantages 
:.ont nombr·eux: 

-nature non invasive (évite la ponction artérielle) 
-moi ndr·e cc•u t 
-possibilité d'exploration chez des malades en consultation 

externe. <62-120> 
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Outre les thromboses veineuses, l'artériographie cérébrale 
permet dans de très rares cas de mettre en évidence des 
anévrysmes artériels multiples intracraniens. 

Ces anévrysmes seraient plus fréquents chez l'homme que chez 
la femme et s'observeraient plus volontiers dans les formes 
incomplètes de la maladie, en 1 'ab:.ence de lésion oculair·e 
typique <30>. 

Ils constituent une menace sérieuse pour le pronostic vital 
en raison du risque élevé de rupture. 

Leur traitement est difficile. Lorsque la lésiori est 
accessible, la chirurgie est possible mais il existe un risque 
non négligeable de thrombose du greffon. 
L,. emp 1 o i de 1 ·'hé par· i ne e:.t très dé l i ca. t et ne pré(.J i en t pa.s. 
toujours des thromboses artériel les. 

6) L"examen par résonance magnétique nucléaire: 

La supériorité de l'IRM sur la TDM tient de sa meilleure 
:.en:.ibilité et de la po:.:.ibilité d'explor·ation de la fo:.:.e 
postérieure <76>. 

Elle permet ainsi de détecter de plus petites lésions et de 
mieux les localiser·. 

Elle a donc un intéret primordial dans les cas de Behcet où 
la TDM s'est avérée normale. 

Les auteurs <48-64-68-70-71-105-108-122-124> décrivent bien 
la. cor·r·él a.t i c•n entre 1 es images tamodensi tométr i ques et 1 es 
anomalies de signal à la RMN: 

- En phase algue: les zones hypodenses prenant le contraste en 
TDM donnent en RMN un hypersignal en mode T2 et un hyposignal 
relatif en mode Tl. 

- En phase chronique: il n'est plus noté d"hypersignal en T2. 

L'IRM, au meme titre que la TDM, permet donc de distinguer 
les lésions évolutives et les lésions plus anciennes. 

Elle permet par contre une meilleure détection des lésions 
localisées au niveau du tronc cérébral, du thalamus, du 
pal 1 idum, du noyau caudé, du striatum, du locus niger, de la 
capsule interne, des parois du troisième ventricule et des voies 
optiques. 
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El le a l'avantage aussi d'etre non invasive <pas 
d'injection). 
Cet aspect mérite d'etre pris en compte dans le Behcet puiqu'i 1 
s'agit d'une vascularite aux réactions imprévisibles. 

7) ·L'examen ul trastructural: 

Les lésions histologiques sont peu spécifiques. El les 
témoignent d'une vascularite touchant les veines et les artères 
de pet i t et moyen c a 1 i br e • 

En microscopie on retrouve: 

- des infiltrations péri-vasculaires par des lymphocytes et 
des macr·ophage-:., 

- de petits foyers de ramollissement, parfois hémorragiques, 
au •Jo i si nage de va i -:.-:.eau>: de petit cal i br·e, 

- un infi ltrat inflammatoire du vaisseau lui-meme avec 
nécrose f ibrinoide et thrombose de sa lumière (22-31>. 
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D/ LE PROFIL EVOLUTIF ET LE PRONOSTIC 

L'évolution du Neuro-Behcet se fait par poussées, qui restent 
tout à fait imprévisibles. La durée des poussées est variable, 
de quelques jours à plusieurs mois. Les symptomes peuvent 
apparaitre isolément ou accompagnés d'autres signes cl iniques 
tels l'aphtose ou l'uvéite. 

Le pronostic fonctionnel et vital des formes neurologiques 
dépendent de la localisation des lésions (l'atteinte du tronc 
cérébral étant considérée comme particulièrement grave) et 
surtout de la précocité du diagnostic et de la mise en route 
d'un traitement adapté. 

Pour certains auteurs, la présence de l'antigène HLA 85 
présagerait un plus mauvais pronostic <92>. 

En phase aigue, les corticoides administrés à fortes doses 
constituent le traitement le plus efficace pour enrayer le 
phénomène inflammatoire et 1 imiter le déficit neurologique. Ils 
permettent dans bien des cas une régression partielle voire 
complète des symptomes dans les semaines qui suivent l'épisode 
aigu. 
Leur utilisation au long cours pour prévenir les poussées est 
discutée actuellement <112>. 

Les immunosuppresseurs, introduits plus récemment, donnent 
souvent de bien meilleurs résultats dans la prévention des 
récidives et semblent pouvoir modifier de facon radicale le 
pronostic du Neuro-Behcet, considéré jusqu'à présent comme 
rapidement défavorable. 
HAMZA estime à 5% des cas la mortalité du Neuro-Behcet traité 
par immunosuppresseurs <16-55). 
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A/ LE DIAGNOSTIC POSITIF: 

1) La clinique: 

Le diaanostic de la maladie de Behcet est difficile en raison 
de son e:o<t;eme polymor·phisme clinique, de l'inconstance des. 
symptomes, de leur mode d'installation (certains pouvant précéder 
les autres de plusieurs mois ou années>, et de l'évolution par 
pouss.ées. 
Il ne pose aucun problème quand l'aphtose buccale est associée à 
de nombreuses manifestations systémiques. Il n'en est pas de meme 
quand 1 1 aphtose est absente ou quand elle est associée à une 
seule manifestation systémique. 

Combien faut-il de symptomes associés pour porter le 
diagnostic ? Quels sont les symptomes indispensables ? 
Plusieurs auteurs ont essayé de codifier les signes observés. Ils 
ont défini ainsi des critères diagnostiques majeurs et mineurs. 

MASON et BARNES en 1968 proposent les critères diagnostiques 
-:.uiva.nts.: <61> 

- critères majeurs: 
!.ulcérations buccales 
2.ulcérations génitales 
3.lésions oculaires (y compris Kératite ou conjonctivite) 
4.lésions cutanées 

- critères mineurs: 
lésions gastro-intestinales 
a.r· thr· i te 
thrombo-phlébl te 
atteinte du système nerveux central 
atteinte cardio-vasculaire 
an t é c é de n t s. f am 1 1 1 au >( • 

Pour eux le diagnostic positif repose sur la présence de 3 
critères majeurs sur 4, ou de 2 critères majeurs associés à 2 
critères mineurs. 

Comme l e sou l i g n e HAM Z A < 6 1 > , c e s ·c r· i t é r· e s. s. cr n t c r· 1 t i q u ab 1 e -;:. p Cr 1..ir· 
deux r·a i sons.: 

- les auteurs incluent dans les critères majeurs des 
manifestations oculaires banales (kératite et conjonctivite) au 
meme titre que l'uvéite. 

- avec ces critères, on peut confondre facilement une maladie 
de Behcet a.~iec ma.nlfestations. diç11: .. :.ti~.ies et une r·ectoccrl i te 
hémorragique avec manifestations-cutanée-muqueuses (voir 
diagnostic différentiel). 
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O'DUFFY en 1974 propose d'autres critères majeurs, au nombre 
de cinq: <86-109> 

1. ulcérations buccales 
2. ulcérations génitales 
3. irido-cyclite 
4 • i n f 1 amm .ci. t i on c u t an é e 
5. ar·thr·ite. 

Pour lui le diagnostic positif repose sur l'existence de 3 de ces 
critères dont l'un au moins est l'aphtose buccale ou 1 'aphtose 
génitale. 
Les critères mineurs ne sont plus pris en considération dans ce 
système (la présence de l'un d'eux ne constitue qu'un argument 
supp 1 émen ta i r·e). 

HAMZA <.!·1 > e-n 1'7'75 pr·c•pos.i: d"' i ncl ur·e l 'h>'per·sensi bi 1 i té 
cutanée- aux points de piqures dans les tritères majeurs en raison 
de sa grande fréquence: 

1. aphtose buccale 
2. aphtose génitale 
3. atteinte oculaire (uveite antérieure ou postérieure avec 

ou sans hypopion et/ou vascularite rétinienne) 
4. h>'per·s.ens.ibi li té cutanée au>~ points. de piqur·es. 

Les cr·itèr·es mineur·s s.c•nt limités aux 3 manifesta.tiens. cliniques. 
les plus fréquentes: 

a. l a p s.e •J do-f c• 1 1 i c u 1 i te né cr· o t i que 
b. les arthrites (les arthralgies simples sont exclues) 
c. les phlébites ou thromboses veineuses 

Les manifestations nerveuses sont exclues, ainsi que les 
ma.nifestation·:. r·ecto-col iques (pr·oblèmes de frontièr·e no<::.cilc•gique 
.ci.vec 1 a RCH). 

Pour l'auteur le diagnotic est certain si l'on est en présence 
des critères suivants: 

1 + 2 + 3 
1 + 2 + 4 
1 + 3 + 4 
1 + 4 +un critére mineur Ca,b ou c). 

Dans tous les cas l'aphtose buccale devra donc etre présente. Si 
1 'aphtose est absente, le diagnostic devra rester un diagnostic 
d'attente. Il pourra néanmoins etre envisagé si l'on constate une 
hyper·s.ensibil ité cutanée aux points de piqur·e. 
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On voit ainsi que toutes ces classifications sont loin d'etre 
parfaites. 11 faudra donc les utiliser avec prudence. 

WECHSLER <109> estime qu'elles font une part insuffisante aux 
thromboses veineuses qui devraient etre considérées comme un 
critère majeur. 
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Les cr·itères diagnostiques. sel•:•n HAMZA <61>. 

Critères maj~urs : 

1. Aphtose buccale. 
2. Aphtose génitale. 
3. Uvéite antérieure ou postérieure, 

avec ou sans hypopion, 
et/ou vascularité rétinienne. 

4. Hypersensibilité ct.:tanée aux JX>ints de piqûre. 

Critères mineurs 

Phlébite. 
Arthrite. 
Pseudofolliculite nér.:ro:ique. 

Critères 1 + 2 + 3 
Critères 1 + 2 + 4 certitude 
Critères 1 + 3 + 4 diagnostique 
Critères 1 + 4 + 1 critère mineur 

) 

Les critères diagnostiques selon MASSON et BARNES, 
et selon O'DUFFY <109>. 

MASSON ET BARNES O'DUFFY 

Critères majeurs 
• ulcération buccale, 
• ulcération génitale, 
• lésions oculaires, 
•lésions cutanées, 

• ulcération buccale, 
• ulcération génitale, 
• irido-cyclite, 
• inflammation cutanée, 
• arthrite. 

Critères mineurs 
• atteinte digestive, 
• thrombophlébite, 
• atteinte cardio-vasculaire, 
• arthrite, 
• atteinte du SNC, 
• antécédents familiaux. 
Diagnostic+ : 3 majeurs 
ou 2 majeurs + 2 mineurs 

• atteinte nerveuse, 
• attente digestive, 
• atteinte veineuse, 
• atteinte artérielle. 

Diagnostic+: 1 et/ou 
2 + 2 majeurs 
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2) La Cap il laroscopie: 

Les aspects capillaroscopiques de la maladie de Behcet sont 
peu connus et rarement décrits par les auteurs. 
La capillaroscopie péri-unguéale, examen simple, indolore et peu 
couteux, pourrait pourtant avoir, à l'avenir, un intéret 
pronostique et dans la surveillance thérapeutique de l'affection 
<115>. 

WECHSLER rapporte en 1986 <115> les résultats d'une étude 
capillaroscopique systématique portant sur 30 sujets atteints de 
maladie de Behcet: 
cette étude révèle un aspect de microvascularite chez 43% des 
pa.tients, et de·:. anom.ë<.l ies élémenta.ires non systémati·:sées. chez 
30% d'entre eux <27% seulement ont une capillaroscopie normale). 

Les anom.ë<.l ies. pr·édc•minantes sont, par· or·dr·e de fréquence, les 
:.uivantes. <115>: 

- la paleur du fond <normalement rose et clair), Le sommet 
des a.nses capillaires est s1.irmonté d'un hale• clair· qui r·éa.li·:se 
une bordure en bande, 

- la vis.ibi li té de veinules. à. dis.pc1s.i tion irr·égul ièr·e et des. 
plexus. •,ie i neux, pouvant r·éa 1 i ser· un a.s.pec t en te• ile d·' ar·a i 9née, 
en es.pa.l i er· ou en créneau, 

- le sludge (constaté chez moins de 5% des sujets sains), 
- les anses capi 1 laires ramifiées (en bouquet, en candélabre 

ou en réseau) et anastomosées, 
- les mégacapillaires <n'appartenant pas à la vascularite), 
- les pétéchies (n'appartenant pas, non plus à la 

vas.cul ar· i te), 

Ces anomalies ne sont pas spécifiques de la maladie de Behcet 
puisque ces aspects de vascularite sont décrits également au 
cours de la polyarthrite rhumatoide, de l'endocardite subaigue et 
du lupus, que les mégacapillaires se voient dans la sclérodermie, 
la connectivite mixte, la dermatomyosi te et meme dans le syndrome 
de Raynaud idiopathique, et que les pétéchies s'observent dans la 
sclérodermie, la dermatomyosite, le Burger et certaines 
vascularites <115>. 

WECHSLER et ses collaborateurs n'ont pas relevé de 
corrélation entre l'aspect capillaroscopique et l'age, le sexe, 
l'origine ethnique, la durée de l'évolution, la sémiologie 
clinique (not.amment vas.culaire) et le tr·aitement. 

Aucune corrélation n'a également été retrouvée entre les 
dc1nnées cap i 11 ar·os.cop i ques et les anoma 1 i es b i ol og i ques, en 
particulier· immunc•logiques .• 
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Par contre, une corrélation a été retrouvée entre la 
microvascularite et la présence d'une aphtose buccale, et 
1 'aspect de la vascularite est influencée par les effets du 
traitement. 

Cela permet de penser que les anomalies capillaroscopiques 
sont un témoin de l'activité, au moins muqueuse, de la maladie de 
Behcet et qu'elles pourraient permettre de surveil 1er les effets 
du traitement. 

3) La Biologie: 

Les éléments biologiques de la maladie de Behcet sont décrits 
dans le chapitre "PATHOGENIE". 
Nous ne ferons que rappeler leur manque de spécificité. 

Les seuls éléments pouvant orienter le diagnostic sont: 
- le groupe HLA-85, présent chez plus de 50% des malades, 

mais qui est parti cul ièrernent fréquent dans la population 
générale des pays les plus touchés (Japon et pays du pourtour 
méditerranéen); pour certains auteurs, il constitue un marqueur 
génétique de la maladie; pour d'autres, outre son intéret 
théorique et pronostique <plus fréquent dans les formes oculaires 
gra.• . .Je":.), il n·'a a•Jcun intér·et diagnostic <53>. 

- les complexes immuns circulants, présents dans 40 à 60% des 
cas (fréquence probablement sous-estimée) <55>. 

4) L'Examen Anatomo-pathologique: 

La maladie de Behcet est une affection systémique, touchant 
pratiquement tous les organes. Les lésions histologiques sont 
semblables d'un site à 1 'autre. 
Les lésions élémentaires de base sont une vascularite, atteignant 
préférentiellement les veines et les veinules, et des foyers 
d'infarctus tissulaires (101-116>. 

L'aspect histologique dépend beaucoup de l'age de la lésion: 
{ 11 6> 

- au :.ta.de aigu, elle s.e pr·ésente cc•mme une vas.culite 
leucocytoclasique caractérisée par un granulome riche en 
polynucléaires pycnotiques, avec ou sans nécrose f ibrinoide 
vasculaire et péri-vasculaire. 

- au cours de l'évolution, les polynucléaires sont remplacés 
par des lymphocytes et des macrophages, la dégénérescence 
fibrinoide disparait. 
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Les lésions histologiques peuvent etre observées au niveau: 
- cutané o-mu queux (aphtes, p se u do-f o 1 1 i c u 1 i te ••• ) 
- des ~iai~.seaux de petit et de gr·o~. ca.libr·e (veine~. surtout, 

artèr·es parfois) 
- des synoviales articulaires 
- des méninges cérébrales 
- des muqueuses digestives (iléon terminal et colon surtout) 
- du p ounrnn 

du r·e in 
- du muscle (exceptionnel). 

Il n'existe aucun critère histologique formel de la maladie. 
Néanmoins, la biopsie et 1 'examen en immunofluorescence 
permettent d·'or·ienter le diagnostic, en éliminant n•:•t.:r.mment 
d·'autr·es pa.thc•logies tels une r·ectocol ite hémorr.:i.gique, une 
maladie de Crohn, un lupus cutanée-muqueux, ••• 

Il est donc toujours intéressant de réaliser une biopsie 
cutanée, en provoquant si besoin une lésion de pseudofoll icul ite 
par une injection de sérum physiologique. 
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8./ LE DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL: 

1) Diagnostic différentiel d'une aphtose: 

L'aphtos.e est, on l'a vu (étude cl inique), un sympt•:•me ba.na.l, 
mais elle constitue un des signes majeurs de la maladie de 
Behce t. 
Aussi, convient-il de ne pas la confondre avec d'autres lésions, 
notamment au niveau buccal. 
Si la distinction est fa.cile a•H:-c les vésicules de l'herpès, il 
n'en est parfois pas de meme avec les lésions de certaines 
maladies immunologiques comme le pemphigus vulgaire, le lupus et 
l'érythème polymorphe majeur, qui peuvent donner des lésions à ce 
n ive au < 106 > • 

Enfin, l 'aphtose est surtout caractérisée par sa tendance aux 
récidives. Elle ne devra donc pas etre confondue avec les 
ulcérations de causes physiques, chimiques et virales 
Cherpangine, stomatite). 

2) Le Behcet et les colites ulcéreuses inflammatoires: 

La di-5:.tinction entr·e la mala.die de Behcet, la r·ectocolite 
hémorragique et la maladie de Crohn est souvent difficile à 
faire, d'autant que ces affections très proches peuvent 
s'accompagner des memes manifestations extra-coliques: aphtes 
buccaux, uvéite, atteintes articulaires, thrombo-phlébites <93). 
Seule l'hypersensibilité cutanée aux points de piqure est 
pathognomonique du Behcet. 

La distinction avec la RCH est plus aisée. On retiendra en 
faveur de la RCH les caractères suivants: (18-77-93> 

- la rareté des douleurs abdominales <principal symptome du 
Behcet) 

- l'atteinte quasi-constante du rectum: 95% des cas 
(e>~ceptionnelle dans le Behcet) 

- l'absence de fistules digestives (possibles dans le Behcet) 
- l'absence de récidives après colectomie (fréquentes dans le 

Behcet) 
- 1 'absence d·'ul cér·at i c•n-:. iléal es. Cpr i ne i p.:i.l e local i-:.a.t ion 

dans le Behcet) 
- l'aspect endoscopique: atteinte diffuse de la muqueuse 

c o 1 i que , homogène sans a.u c une z c•n e sa i ne (a. t te i nt e col i que 
segmentaire dans le Behcet). La muqueuse est hémorragique ou 
congestive, saignant au moindre contact. 



1 

I. 

! 

\ 1 

83 

- l 1 aspect histoiogique; les lésions prédominent au niveau de 
la muqueuse Celles intéressent la totalité de la paroi dans le 
Behcet). 

La distinction est plus difficile avec la maladie de Crohn, 
du fait de la fréquence des douleurs abdominales, des fistules, 
des abcès, des récidives après colectomie et de la meme extension 
transmurale des lésions. 
On retiendra en faveur du Crohn les caractères suivants 
<18-77-93>: 

- les perforations infiniment moins fréquentes que dans le 
Behcet 

- les occlusions fréquentes (exceptionnelles dans le Behcet) 
- les aspects endoscopiques: les ulcérations sont moins 

larges, moins creusantes que dans le Behcet. Les parois sont plus 
épaisses, les sténoses plus importantes. 

- les aspects histologiques: présence de granulomes d'aspect 
sar·coidosique, avec des cellules épithéliales et des cellules 
géantes de Langerhans sans caséification. Absence de lésions de 
vascularite et de péri-vascularite. 

Dans certaines maladies de Behcet évoluées, les différences 
anatomiques s'estompent et il devient parfois impossible de 
trancher entre les différentes affections <93>. 
Certains auteurs, se demandent meme si la maladie de Behcet ne 
serait pas une "étiologie possible de colite à granulomes 
épi thél i o-gi ganto-cel l ul aires" <93>. 

3) Le Neuro-Behcet et la Sclérose en Plaques (SEP>: 

De meme que la maladie de Behcet, la SEP est une affection 
chronique de nature inflammatoire, d'étiologie inconnue, qui 
touche l'adulte Jeune dans la deuxième ou troisième décade. 
La distinction entre les deux maladies peut se montrer difficile 
en raison de leur extreme polymorphisme cl inique, des lésions 
neurologiques multifocales, et de leur évolution qui se fait par 
pouss.ées. 

L'étude épidémiologique, sémiologique, biologique et 
radiologique permet néanmoins de noter des différences 
fondamentales entre ces deux affections. 

a) L'épidémiologie: 

La SEP es.t un peu plus fréquente chez la femme, alors que la 
prédominance masculine est nette dans le Behcet. 
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Le Behcet touche surtout le Japon et les pays du pourtour 
méditerranéen. La SEP, el le, est plus fréquente dans les régions 
tempérées et froides (Europe centrale, p~ys scandinaves). 

Le groupe HLA-85 est fréquemment retrouvé dans le Behcet. L~ 
SEP est plus souvent associée au groupe HLA-DW2 <33>. 

b) La sémiolo•;;iii? cl inique: 

Le p c• b'm or· p h i :.me c 1 i n i q u e du Ne u r· c•-8 e h c e t e t de l a SEP dé f i e 
les modes habituels de description. 

Elles peuvent, chacune, donner: des signes pyramidaux, des signes 
sensitifs, des signes cérébelleux, des signes vestibulaires, des 
paralysies des nerfs craniens, un syndrome pseudo-bulbaire, des 
troubles psychiques et des troubles sphinctériens. 

Seule la fréquence de certains symptomes diffère dans la SEP 
et le Behcet: 

La SEP donne plus fréquemment des troubles sphinctériens, des 
troubles visuels par névrite optique rétrobulbaire, des troubles 
sensitifs, des paraparésies asymétriques, des hypertonies 
spastiques douloureuses aux membres inférieurs et des 
ophtalmoplégies internucléaires <21-33-81>. 

Le Neur o-Be hce t, lui , donne plu:. fréquemment des -=·>·'ndr 1::imes 
méningés, des syndromes d'hypertension intracraniennes, des 
dysarthries, des troubles psychiques et des syndromes 
pseudo-bulbaires <21-81>. 

% des Signes ( 21) 
Mé-

Augmen-
Pseudo· Psy- Sphinc. tation dh 

nfnges HIC Bulbaires chiques .tériens gamma-
globullnes 

SEP 0 0 2 6 86 74 

Behçet 62 22 25 13 37 29 
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c) Le mode évolutif: 

Les deux affections évoluent par poussées imprévisibles. 

La SEP se caractérise par une régression totale ou presque totale 
des premières poussées. Les poussées se répètent, entrecoupées de 
rémissions de plusieurs mois ou années. 

Dans le Neuro-Behcet, les poussées sont plus aigues et les 
rémissions sont plus courtes et plus partielles <81). 

L'évolution du Neuro-Behcet apparait donc nettement plus 
facheuse que celle de la SEP <21>. 

d) La biologie: 

Le syndrome inflammatoire, dans le sang et le LCR, est plus 
important dans le Neuro-Behcet que dans la SEP <81>. 

La pléiocytose dans le LCR se voit plus fréquemment dans le 
Neuro-Behcet que dans la SEP (respectivement 80 et 35% des cas) 
<81>. Cette pleiocytose reste modérée dans les deux affections 
(Jusqu'à 100 cellules/mm3> <81). 

L'hyperprotéinorachie se voit avec la meme fréquence dans les 
deux maladies (environ 30% des cas). Elle reste modérée également 
dans les deux affections (inférieure l 1 g/1) (81>. 

e) L'imagerie cérébrale: 

Le Neuro-Behcet et la SEP peuvent donner tous les deux de 
petites lésions multi-focales dans le système nerveux central. 
Ces. lésions sont bien visualisées. par· la tomodensitométrie et 
encore mieu>: par· la RMN (meilleure sensibilité et meilleur 
exploration de la fosse postérieure). 

L'aspect et l'évolution des lésions peuvent etre assez 
simi !aires dans les deux affections: <79> 

- en phase aigue, elles sont spontanément hypodenses à la 
TDM, et prennent le contr·aste après injectic•n. En RMN, elle:. 
apparaissent sous forme d'hypersignal (en raison de l'oedème) 

- en dehors des poussées, elles peuvent disparaitre, ou 
donner des zones hypodenses l la TDM, meme après injection, et ne 
donnent plus d'hypersignal l la RMN, mais un hyposignal 
(probablement du à la gl iose astrocytaire) <79>. 
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Néanmoins 1 on peut parfois faire la distinction entre les 
lésions de la SEP et les lésions du Behcet car les lésions de SEP 
sont toujours localisées au niveau de la substance blanche (le 
plus souvent autour des ventricules, dans la capsule interne), 
alors que les lésions de vascularite du Behcet peuvent intéresser 
aussi la substance grise <thalamus ..• ) <79>. 
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A/ GENERALITES 

Il n'existe actuellement aucun traitement curatif de la 
maladie de Behcet. 

Diverses thérapeutiques sont proposées, mais toutes donnent 
des résultats inconstants et souvent provisoires. 

Le choix d'une de ces thérapeutiques doit se faire en fonction 
des malades, des symptomes cl iniques présentés, de leur évolution 
et de leur sévérité. 

Certaines sont dites de première intention; d'autres ne 
doivent etre utilisées qu'après échec de ces dernières. 

Lor·squ'il s'agit de thér·apeutiques médicamenteus:.es, il importe 
de bien connaitre les produits, leur mode d'action, leurs doses 
d'attaque et d'entretien, leurs effets secondaires et leurs 
contre-indications, leur potentialisation ou leur inhibition par 
d'autres médicaments, et de les surveiller méthodiquement. 

Si aucune de ces thérapeutiques ne permet de guérir les 
malades de facon définitive, certaines d~entre elles, tels les 
immunosuppresseurs, ont modifié de facon radicale le p~onostic 
des formes neurologiques et oculaires graves. Elles ne donnent 
cependant de bons résultats que lorsqu'elles sont instaurées 
précocement. 

Si certaines de ces thérapeutiques semblent plus efficaces que 
d'autres, il est fréquent de devoir associer plusieurs d'entres 
elles. Aussi, est-il souvent difficile de juger leur efficacité 
respecti~ie. 

Enfin, ces traitements, souvent longs et difficiles, 
nécessitent une bonne information et une bonne éducation des 
patients pour pouvoir etre bien gérés. 
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B/ LE TRAITEMENT SYMPTOMATIQUE: 

1) Les anti-inflammatoires non stéroidiens <AINS>: 

Les AINS, et notamment 1 'indométacine <INDOCID>, ont une 
action nette sur les manifestations articulaires de la maladie 
<112>. 

2) La corticothérapie: 

L'efficacité des cor·ticoides uti 1 isés. en traitement local, en 
particulier dans les inflammations oculaires, est admise par tous 
les auteurs <112>. 

Leur administration parentérale, sous forme de bolus IV à 
for·tes doses, est également, pour· la plupart des auteurs, le seul 
moyen capable de Juguler les poussées neurologiques et oculaires 
graves, Jugées désespérées. 

En ce qui concerne les corticothérapies générales au long 
cours, à faible ou moyenne dose, les avis sont beaucoup plus 
partagés.: 

- certains., notamment au .Japon, doutent de leur efficacité comme 
traitement préventif des poussées et mettent en avant les 
problèmes importants liés à cette cor·ticothérapie prolongée, 
comme la corticodépendance, particulièrement fréquente dans la 
maladie, et 1 es nombreux effets. secondaires <syndrome 
cushingoide, hypertension artériel le, troubles métaboliques, 
problèmes digestifs, infectieux, osseux, psychiques •.• ) <112>. 

- d'autres, comme BONNET <25), estiment que les corticoides 
généraux ont meme une action aggravante sur l'évolution à long 
terme des atteintes oculaires. 

RONCQ en 1981 <94> insiste sur la fréquence relative de 
l'ostéonécrose aseptique articulaire (hanches et genoux surtout) 
induite par les corticothérapies prolongées à fortes doses et qui 
pourrait etre favorisée par la vascularite elle-meme 
<88-106-111>; dans leur étude, il note une fréquence de 6% après 
environ 2 ans de corticothérapie chez leur malades <94). 
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Face à ces faits. et à ces avis divers, il est difficile de 
décider de poursuivre ou d'interrompre une corticothérapie déjà 
instaurée, surtout lorsqu'elle s'est montrée initialement d'une 
grande efficacité lors de poussées aigues. 

Si on désire 1' interrompre, el le devra, dans tous les cas, 
etre diminuée très progressivement, afin d'éviter les rebonds, en 
particulier sur le plan oculaire <112>. 

Enfin, rappelons que les consignes diététiques (régime 
hyposodé .•• ), accompagnées d'une surcharge 
phospho-vitamino-calcique sont capables d'atténuer les méfaits de 
cette corticothérapie. 

3) Le traitement anticoagulant: 

Les thromboses veineuses sont fréquentes dans la maladie de 
Behcet. Tous les territoires veineux peuvent etre touchés: veines 
caves, veines iliaques, vaisseaux sous-claviers, vaisseaux 
i ntr·acran i en-: .••• 

Toute thrombose diagnostiquée devra etre traitée par 
traitement anticoagulant à dose efficace <112>. 

Une hyperagrégabi lité plaquettaire a été observée dans la 
maladie de Behcet. Il semble donc logique de prescrire 
ultérieurement un traitement antiagrégant de type ticlopidine, 
dipyridamole ou aspirine <112>. 

4) la chir·urgie vas.c1Jlair·e: 

Elle est délicate dans la maladie de Behcet. 
Elle reste cependant· indiquée dans certains cas comme les 
anévrysmes artériels, notamment pulmonaires, où il existe un 
risque important de rupture spontanée (voir chapitre 
"Angio-Behcet"), 
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C/ LE TRAITEMENT PATHOGENIQUE 

1) les immunomodulateurs: 

Il s'agit de traitements de première intention dans les formes 
peu sévères de la maladie. 

a) La colchicine: 

Elle fut préconisée par les auteurs Japonais dès 1969 
<MIZUSHIMA notamment>, et constitue aujourd'hui un des 
traitements de base les plus universellement admis. 
Certains auteurs sont, par contre, défavorables au produit, le 
considérant comme un simple placébo. 

La colchicine agirait en diminuant le chimiotactisme et 
l'adhésivité des polynucléaires neutrophiles. 

Elle est généralement prescrite à la dose de 0,5 à 1 mg/Jour. 

Il s'agit d'une thérapeutique au long terme à poursuivre 
indéfiniment afin de prévenir les rechutes (l'arret intempestif 
ou la diminution du traitement expose selon WECHSLER à des 
poussées sévères) <112). 

SANDER et RANDLE préconisent des posologies de l'ordre de 1 ,2 
à 1,8 mg/Jour, et obtiendraient ainsi 60 à 70% de bons résultats 
CWECHSLER n'avait obtenu lors d'une première étude personnelle 
que 33% de succès modérés sous 1 mg/jour). 

Cependant la colchicine n'est surtout efficace que sur les 
lésions cutanée-muqueuses, l'atteinte articulaire et 1 'uvei te 
antérieure. 
Lors de poussées neurologiques ou oculaires graves, el le peut 
et~e employée en relais de la corticothérapie après guérison ou 
stabilisation, mais ne peut à el le seule juguler une poussée 
<112). 

La colchicine est généralement bien tolérée par les malades. 
L'intolérance alimentaire, à type de diarrhée, est généralement 
transitoire. Elle peut etre évitée en donnant du tiemenium 
(COLCHIMAX>; il convient de surveiller alors le risque de 
surcharge iodée. 

La surveillance biologique est inutile aux posologies 
employées. 
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Chez l'homme, il est parfois observé des azoospermies et 
anomalies de spermogramme entrainant des stérilités masculines 
transitoires. 
La conception sous traitement est déconseillée par certains. 

La grossesse n'est pas une contre-indication mais demande une 
surveillance avec amniocentèse précoce pour s'assurer de 
l'absence d'anomalie caryotypique. 

b) 1 a th a 1 i dom i de : 

Elle fut synthétisée par KUNZ en 1956 pour la firme allemande 
GRUNENTHAL. 
Ses indications premières étaient l'insomnie, l'anxiété, la 
dystonie neuro-végétative. 
En 1961 MAC BRIDE é tabl i t un l i en de caus.e à effet entre 1 e 
médicament et la subite fréquence de malformations des membres 
chez les nouveaux-nés dès la fin de 1958 en Allemagne Cle 
médicament ne fut Jamais introduit sur le marché francais). 
Ains.i la thalidomide es.t devenue un médicament "tabou". 
Seuls les léprologues ont continué à l'utiliser avec succès sur 
les manifestations r·éactionnelles. de la maladie de HANSEN: 
érythème noueux, arthrite, orchite et irido-cyclite 
<manifestations faisant également partie du tableau cl inique de 
la maladie de Behcet). 
Elle continue aussi à etre utilisée dans certaines dermatoses 
avec nouures comme la maladie de WEBER-CHRISTIAN, le lupus 
érythémateux chronique. 

L'auteur espagnol MASCARO la propose en 1979 comme 
thérapeutique dans les formes cutanée-muqueuses de la maladie de 
Behcet. L'effet tout à fait convaincant du produit est confirmé 
par HAMZA puis SAYLAN en 1982 <112>. 

RAMSELAAF<: en 1986 rapporte un effet bénéfique du prod1J i t dans. 
le Neuro-Behcet résistant à la corticothérapie et les 
immune-suppresseurs (85>. 

TREVES en 1984 signale un effet spectaculaire sur les 
atteintes articulaires. 

Le mode d·'action de la thalidomide n·'est pas. bien connu; les 
hypothèses émises par divers auteurs sont assez contradictoires. 
Elle agit vraisemblablement par action immune-modulante. 

Elle est prescrite à des doses de 100 à 300 mg/Jour en 
traitement d'attaque, puis 50 à 100 mg/j en entretien Cou 100 mg 
tous les 2 jours). 
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Les effets secondaires, outre l'effet tératogène, sont 
représentés par: 

- des effets sédatifs centraux avec céphalées et vertiges; on 
peut y remédier en diminuant les doses et en donnant le produit 
le soir. 

- des troubles digestifs et cutanés rares. 
- des polynévrites sensitives (30% des cas) dans les 

traitements au long cours, probablement par accumulation d'acide 
pyruvique. 

- que 1 ques ca-:. de S)''ndromes secs. 

La thalidomide est bien sur contre-indiquée chez 1 es femmes en 
période d'activité génitale, en raison du risque de foetopathie 
(amél ie, phocomél ie, aplasie du radius, malformations des 
appareils sensoriels, digestif, et cardio-vasculaire). 
Il est impératif de la réserver aux femmes ménopausées, 
stérilis.ées, ou utilisant une méthode contr·aceptive <avec 
controle de la qualité de la contr·aception par un gynécologue). 

Le mécanisme de la tératogénèse est inconnu. 

En résumé, la tha.lidomide fait bien partie des thérapeutiques 
de premiére intention, notamment dans les formes 
cutanée-muqueuses et articulaires. 
Elle semble cependant devoir etre réservée aux échecs des autres 
thérapeutiques immuno-modulatrices, telle la colchicine, en 
raison de ses effets secondaires non négligeables. 

Les laboratoires GRUNENTHAL qui la produisent en ont suspendu 
1 'approvisionnement en la réservant l la maladie de HANSEN et au 
lupus cutané chronique. 
Le médecin désirant la prescrire doit faire une demande 
officielle dument Justifiée auprès de certaines pharmacies 
hosp i ta l i ères. Il ac cep te d' as.sumer l'en t i èr·e responsab il i té de 
sa prescription. 
Dans tous les. cas, le malade devr·a etr·e aver·ti. 

c) La dapsone CDISULONE>: <112> 

Il s'agit d'une sulfone utilisée habituellement dans. le 
traitement de la lèpre. 

La dapsone fut proposée par SHARQUIE en 1984; de bons 
résultats ont été obtenus sur les manifestations 
cutanéo-muqueuses. 

Elle est prescrite l la dose de 50 mg/J au début, pour etre 
augmentée progressivement sans dépasser 100 mg/J. 
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Les effets secondaires sont dominés par deux accidents 
hématologiques constants: 

- une methémoglobinémie Cpar action oxydative puissante de la 
sulfone), Un taux supérieur à 5%.de l'hémoglobine totale ne doit 
pas etre dépassé. 

- une anémie hémol>'tique chronique. Celle-ci impose donc une 
surveillance hématologique rapprochée. Les sujets ayant un 
déficit en G6PD peuvent présenter des anémies brutales et 
massives. 

Les autres effets secondaires sont très rares: leucopénie, 
thrombopénie, hyperleucocytose, atteinte rénale, hépatique, 
intolérance cutanée et neuropathie périphérique <doses supérieure 
à 20 g) • 

d) Le 1 évami sole <SCILAS~(JL): <112> 

Cet anti-helmintique fut introduit par HAMZA en 1979, puis 
ut i 1 i -:;.é par de MER I EUX en 1 981 . 

Son mécanisme d'actic•n est mal connu: il augmenterait le 
nombre des lymphocytes T circulants; il aurait une influence sur 
les réactions d'hypersensibilité retardée. 

Il est surtout efficace dans les formes cutanée-muqueuses 
(environ 2/3 de bons résultats). 
Son action est plus faible dans les atteintes oculaires, et 
pratiquement nulle dans les atteintes articulaires et 
neurologiques. 

Il est prescrit généralement en traitement continu sur 2 ou 3 
mois à la dose de 150 mg/Jour; parfois en discontinu à la dose de 
150 mg/j deux ou trois jours par semaine. 

Sa prescription comporte un risque d'agranulocytose, qui 
semble en outre corrélé au groupe HLA-827 <contre-indication de 
principe). 
Dans les traitement au long terme i 1 est donc nécessaire de 
controler régulièrement la numération formule sanguine, ce qui en 
1 imite son emploi. 

D'autres effets secondaires ont été notés: asthénie, 
vomissements, troubles neuro-sensoriels, toxidermie. 
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e) Le facteur de transfert: <112> 

Il s'agit d'une lymphokine sécrétée lors du processus 
inflammatoire. Son obtention est difficile et son action 
inconstante. 

Elle agirait surtout sur les manifestations articulaires et 
1 'aphtose. 

El le est prescrite à la dose de 0,1 à 0,25 Ul en sous-cutané 
une fois par semaine. 

Aucun effet secondaire n'a été signalé. 

Bien qu'elle ait connue un certain engouement en 1977, el le 
es.t actuellement peu util is.ée. 

f) L'acyclovir: <112> 

Un effet positif de ce produit sur un neuro-Behcet sévère 
av~i t été rapporté par RESEGOTTI et PI STONE en 1984. 
La meme année PRIETO semble obtenir de bons résultats sur une 
atteinte oculaire grave. 
BONNET et coll . réal i sent en 1986 un pr·otocol e ass.c•c i an t 
acyclovir <45 mg/J. pendant 21 J ,) et échanges plasmatiques pour 
traiter des patients atteints de lésions oculaires graves. Les 
résultats sont évalués à 1, 3 et 6 mois par des angiographies à 
la fluorescéine. Les auteurs concluent à une inefficacité de 
l 'ac >'Cl ov i r . 

g) L ... alpha interfér·on: <112> 

TSAMBAOS en 1986 s.emble avoir obtenu de bc•ns rés.ul tats, bien 
que transitoires, sur les atteintes cutanéo-muqueuses et 
articulaires de 3 malades traités à la dose de 9 à 12 millions 
d'U./J. 
Le produit semble par-contre inefficace sur les lésions 
oculair·es. 

h) Les autres.: <112> 

L'isoprinosine serait efficace dans les formes 
cutanéo-muqueuses. La superoxydismutase le serait également sur 
les aphtes, mais aussi dans les atteintes articulaires. 



1 

\ 1 

95 

2) les immuno-suppresseurs: 

Les lmmuno-suppresseurs ont modifié de facon radicale le 
pronostic des formes graves de la maladie de Behcet. 

Les ophtalmologistes ont été les premiers à utll iser ces produits 
avec succès dans les atteintes oculaires sévères. 

Il ne s'agit pas de traitements de première intention; comme 
dans les autres maladies systémiques, ils sont utilisés en cas de 
cortico-résistance ou de cortico-dépendance <117>. 

Ces produits exposent à des complications graves, parfois 
irréversibles, à court, moyen ou long terme. Il importe donc de 
bien en poser l'indication. 

Les indications les plus communément admises sont: <112> 
-l'uvéite postérieure 
-l'atteinte neurologique 
-la méningite récidivante. 

Les principaux risques auxquels ils exposent sont les 
suivants:.: 

-le risque infectieux (parfois mortel), 
-le risque hématologique (leucopénies réversibles, aplasie 

médullaire), 
-le risque oncogène à long terme, 
-le risque de stérilité, parfois définitive, chez les sujets 

jeunes: .. 

Leur délai d'action est de plusieurs semaines. Aussi 
doivent-ils etre initialement associés aux corticoïdes (pendant 2 
C•U 3mois) <112>. 

Parmi les différents pr·oduits. pr·coposés, le CHLORAMBUCIL es.t 
certainement celui dont les auteurs rapportent le plus 
constamment l'efficacité <25-85>. 
WECHSLER, lui, ne note pas de différences significatives entre 
les drogues (étude sur une série de 200 cas) (112>. 

Ces produits n'entrainent pas la guérison définitive. L'arret 
du traitement expose aux rechutes, qui surviennent selon un délai 
variable (de quelques mois à plusieurs années). 

Ils sont généralement proposés pour une durée de 1 à 2 ans, 
selon leur tolérance <25-112>. 
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La surveillance est avant tout hématologique: hémogramme tous 
les 10 jours. 
En présence d'une ou plusieurs anomalies, le traitement devra 
etre interrompu temporairement ou définitivement. 

Un bilan de la fonction hépatique doit etre réalisé chaque 
mois au début, puis chaque année <25>. 

Le CHLORAMBUCIL (chloraminophène): 

C'est le produit le pl us souvent ut i 1 i sé. 

Il est prescrit initialement à la dose de 0,1 à 0,2 mg/kg/j 
pendant 3 à 4 semaines (selon la tolorérance hématologique). 
La dose d'entretien est ensuite de 0,05 mg/kg/j. 
E:ONNET <25> r·éa l i se sy~.téma t i quemen t des fene tr·e~. thérapeutiques 
de 1 mois tous les 4 mois. 

L'ENDOXAN (cyclophosphamide) est préféré par certains <112>. 

Il est prescrit à la dose de 2 à 3 mg/kg/j, 

WECHSLER préconise d'administrer le produit de facon 
intermittente par cures de 500 à 700 mg/m2 de surface corporelle 
tous les 3 mois. 
Le risque oncogène serait moindre qu'avec le CHLORAMBUCIL. 
Le risque de C>'stite, pa.rticulier au produit, peut etre prévenu 
par des cures de diurèse alcaline <112>. 

L'IMUREL <azathioprine): 

Il est prescrit à la dose de 2 mg/kg/j <112>. 
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3) ia cyciosporine: 

La cyclosporine <SANDIMMUM) fut découverte par J.F. BOREL en 
1972. Il s'agit d'un décapeptide dérivé d'un champignon, le 
Tolypocladium Inflatum Gams <47>. 

Ce puissant immunosuppresseur est uti 1 isé chez l'homme depuis 
1977 ~ans les transplantations d'organe et les greffes de moelle. 

Il a pour cible principale la population des lymphocytes T 
auxiliaires, dont la fonction est inhibée de facon sélective et 
réversible. 
L$ mode d'action essentiel de la cyclosporine est 1' inhibition de 
la production de lymphokines, en par·ticulier d'interleukine-2 
<47>. 

NUSSENBLATT fut le premier· à 1-'utili:.er avec succès en 1983 
dans les atteintes oculaires graves de la maladie de Behcet <84). 

Il s'agit d"un produit pui:.sant, difficile à utiliser en 
raison du risque de néphrotoxicité. Malgré son efficacité, il ne 
doit pa:. etre con:.idéré comme un traitement de premièr·e intention 
dans la maladie de Behcet <112>. 

Sa principale indication est l'atteinte oculaire grave, ne 
répondant pas aux corticoides et aux autres immunosuppresseurs. 
Contrairement à ces derniers, la cyclosporine est dépourvue, par 
contre, d'effet myélotoxique et mutagène car elle n'interfère pas 
avec le métabol ism~ du DNA <47>. 

La posologie d'attaque est de 10 mg/kg/Jour. 
La posologie d"entretien reste élevée, de l'ordre de 5 à 8 
mg/kg/jour <47-112>. 

Il fa.ut savoir qu" i 1 existe d' impor·tantes susceptibi 1 i té:. 
individuelles et que les taux sanguins peuvent varier dans le 
temps chez un meme suJet, en raison sans doute des variations de 
!-'absorption intestinale et des variations de la concentration 
sanguine en 1 ipoprotéines (la molécule n'est soluble que dans les 
1 ipides et les solvant:. organiques> (47>. 

Il faut savoir également que certains médicaments peuvent 
influencer le taux sanguin de la cyclosporine en activant ou en 
inhibant le système enzymatique: 

- Parmi les produits qui augmentent le taux sanguin, citons le 
kétoconazole, l'érythromycine, la cimétidine, les diurétiques 
thiazidiques. 
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- Parmi ceux qui diminuent ie taux sanguin, on trouve la 
phénytoine, la rifampicine, l'isoniazide, la 
triméthoprime-sulfinpyrazone <47-112>. 

En raison du risque important de néphrotoxicité, il conviendra 
donc de surveiller régulièrement le taux de la cyclosporine d'une 
part, et la fonction rénale d'autre part: 

- Les dosages de la cyclosporine seront réalisés sur le sang 
total ou le plasma 24 heures après une prise quotidienne unique 
Cou 12 heures après, en cas de prise bi-quotidienne) <47). 
Les taux résiduels recommandés sont de 150 à 200 ng/ml sur plama 
et de 600 à 800 ng/ml sur· sang total <112>. 

- En ce qui concerne la fonction rénale, il semble que la 
surveillance régulière de la créatininémie ne soit pas suffisante 
pour apprécier la toxicité rénale du produit <112>. Si la 
toxicité aigue, dose-dépendante, est toujours réversible après 
diminution des doses, il n'en est pas de meme pour la toxicité 
chronique. 
NUSSENBLATT a montré récemment que tous les sujets traités au 
long cours présentaient, à la biopsie rénale, des anomalies 
histologiques importantes (fibrose interstitielle avec atrophie 
tubulaire), et ceci malgré des créatininémies normales et des 
traitements bien conduits <47-112>. 

Certains médicaments ont été signalés comme pouvant 
pc•tentialiser la néphrotO>(icité de la cyclos.pc•rine: les. 
aminosides, l'amphotéricine B, le triméthoprime-cotrimoxazole, 
les anti-inflammatoires non stéroidiens et l'acyclovir <112>. 

En dehors du risque rénal, la cyclosporine présente d'autr·es 
effets secondaires beaucoup moins importants. Il peut s'agir de: 
<47> 

-hépatotoxici té, très rare et rapidement réversible 
-hypertrichose, surtout chez les femmes <40% des cas>, 
-gynécomas.t i e 
-troubles digestifs 
-pares.thés i es 
-hypertrophie gingivale C15% des cas> 
-tremblements 
-convulsions 
-troubles psychiques 
-adénofibromes bénins du sein 
-hypertension artériel le. 
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4) les échanges plasmatiqu~s: 

Ils furent utilisés pour la première fois, avec succès, dans 
la maladie de Behcet par BAUDELOT en 1979 <11>, chez une malade 
présentant une forme oculaire associée à un déficit congénital en 
facteur XI. 

Leur but est théoriquement une épuration des complexes immuns 
circulants, qu'ils soient intra- ou extra-vasculaires. 
En fait leur mode d'action est vraisemblablement beaucoup plus 
complexe; ils permetteraient: (50-80> 

-une restauration des fonctions phagocytaires des macrophages, 
-une normalisation du rapport T4/T8 des lymphocytes, 
-une déplétion des facteurs du complément, 
-une épuration antigénique, 
-une inhibition transitoire de la migration et du 

chimiotactisme des polynucléaires neutrophiles. 

Aujourd'hui seule l'action d'épuration des complexes immuns 
circulants a été démontrée <80>. 

Il s'agit d'un traitement lourd et astreignant, consistant en 
l'épuration de une fois et demi la masse plasmatique: extraction 
plasmatique et transfusion d'un volume équivalent de 1 iquide qui 
peut etre du plasma frais congelé, des fractions protéiques 
<Albumine diluée) et/ou des solutés macromoléculaires <Dextran, 
Plasmion, Haemacel). Le coefficient d'épuration est de l'ordre de 
80%. 

Ce traitement s'adresse aux poussées suraigues de la maladie 
(neurologiques ou oculaires) menaçant à court terme le pronostic 
fonctionnel ou vital, et ne répondant pas assez rapidement aux 
thérapeutiques immunosuppressives et corticoides mises en oeuvre. 
Des arnél iorations rapides en quelques Jours ont été rapportées 
dans la 1 i ttérature (80>. 
Le traitement est également indiqué dans les formes chroniques et 
graves où aucune rémission ne s'installe après 2 à 3 mois de 
traitement immunosuppresseur <80-125>. 

Les protocoles sont mal codifiés en ce qui concerne le rythme 
des échanges (quotidien ou mensuel). 
Il a été constaté au décours des échanges plasmatiques un 
phénomène de rebond dans la synthèse des complexes immuns. 
Ceux-ci retrouvent des taux anormaux en trois semaines environ 
<125>. Des échanges mensuels paraissent donc mieux adaptés. 



1 

100 

Les échanges plasmatiques supposent une bonne voie d'abord 
veineux. Il est souvent nécessaire de recourir • un cathéterisme 
central, voire à un shunt ou une fistule artério-veineuse. 
La décoagulation est indispensable pour éviter les complications 
thrombo-embol iques. Elle est réalisée avec un chélateur du 
calcium (ACD) ou l'héparine. 
La poursuite de la corticothérapie ou du traitement 
immuno-s:.uppresseur es:.t aussi préférable pour éviter 1 es 
phénomènes allergiques. 

Les compl icatic•n:. des échanges plasmatiques ne sont pas rar·es. 
Elles sont 1 iées à la technologie, aux solutions de remplacement, 
à leur répétition <50-80>: 

-oedèmes:. pu 1 mon aires. 1 és ion ne 1 s par a 11 o immun i s:.a t ion, 
-troubles du rythme attribués à la toxicité des citrates 

(hypocalcémie, alcalose métabolique), 
-insuffisances cardiaques congestives, 
-embolies pulmonaires, voire CIVD, 
-septicémies ou infections à germes opportunistes, 
-hépatites virales 8 ou non A-non B, 
-réactions allergiques (aux gélatines surtout>: urticaire, 

choc, 
-déplétion protéique Cgamma-globul ines, facteurs de la 

coagulation), 
-thromboses veineuses ou hématomes au niveau des points de 

ponctions, 
-hémc•r· r· agi es, 
-anémie de di lut ion et thrombopénie. 

Le taux de mortalité est de O, 14 pour 100 échanges 
plasmatiques, soit 1% pour chaque malade (50). 
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THESE SOUTENUE PAR 

Thierry CHABIN 

LA: MALADIE DE BEHCET.A PROPOS D'UN CAS DE NEURO-BEHCET 
D'ASPECT PSEUDO-TUMORAL. 

CONCLUSIONS 

Décrite il y a plus de 50 ans, l~ maladie de Behcet doit son nom à un 
Dermatologiste turc qui la caractérisa initialement par une triade 
symptomatique associant une aphtose cutanée, une aphtose génitale et 
une uvéite. 

Elle est définie actuellement comme une vascularite à tropisme veineux, 
et fait partie des maladies de système du fait de ses multiples locali-
sations viscérales, notamment vasculaires, neurologiques et digestives. 

Cette affection demeure relativement rare dans les pays occidentaux, du 
moins en apparence, atteignant surtout les pays du pourtour méditerranéen 
et le Japon. 

Il s'agit d'une maladie touchant le sujet jeune et qui peut se montrer 
redoutable dans certaines localisations, en particulier oculaires et 
neurologiques. Aussi convient-il d'en faire le diagnostic le plus tôt 
possible afin de mettre en route un traitement adapté susceptible d'en 
améliorer le pronostic. 

Le diagnostic positif de la maladie n'est pas aisé du fait de son extrême 
polymorphisme. 
En France, c'est souvent l'origine maghrébine des patients qui fait évo-
quer le diagnostic face à certains symptômes. Il existe pourtant d'authen-
tiques cas autochtones, tout-à-fait similaires à ceux rencontrés dans 
les pays les plus touchés. 

Les examens biologiques, radiologiques et endoscopiques ne sont guère 
spécifiques de l'affection. Seule la présence du groupe HLA B5, dont la 
fréquence est significativement plus élevée chez les malades, peut 
constituer un élément d'orientation. 

C'est pourquoi le diagnostic reste avant tout clinique. 
L'interrogatoire minutieux des malades est primordial car il permet, 
dans bien des cas, de retrouver de façon rétrospective des éléments en 
apparence banals mais qui sont évocateurs de l'affection, tels une aphtose 
bipolaire, une thrombose veineuse récidivante, une hyperergie cutanée, 
des céphalées ... 

. .. / ... 



.1 

102 

Cette étude essentiellement bibliographique est illustrée par le dossier 
d'une patiente suivie dans le service de Médecine Interne pour une 
maladie de Behcet compliquée de manifestations neurologiques. Le diagnostic 
de neuro-Behcet a été difficile en raison de l'évolution clinique déconcer-
tante et surtout de l'aspect pseudo-tumoral des lésions à la tomodensitomé-
trie. 
Le diagnostic n'a pu être porté de façon définitive qu'après biopsie céré-
brale et examen ultrastructural. 
La misé' en r9ute d'un traitement énergique par immunosuppresseur a permis 
d'obtenir une évolution tout-à-fait favorable alors que le pronostic ini-
tial paraissait très sombre. 

Rétrospectivement, il nous a semblé que l'imagerie cérébrale pouvait peut-
être avoir un intérêt dans le diagnostic positif de la maladie de Behcet, 
du fait de la localisation des lésions (tropisme particulier pour le tronc 
cérébral) et de leur évol_ution sous traitement (disparition quasi complète 
en quelques semaines sous corticoides). Certains auteurs, notamment au 
Japon, paraissent actuellement s'y intéresser. 

VU ET PERMIS D'IMPRIMER 

GRENOBLE, le l 2 · 07. o? Le Président de these, , .. , ...... 

Le Doyen, 

Professeur G. CROUZET 
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Résumé: 

Définie comme une vascularite à tropisme veineux, 
la maladie de Behcet fait partie des maladies de système du fait 
de ses multiples localisations viscérales. 

Bien que décrite il y a plus de 50 ans, elle reste d'actualité 
en raison des probl•mes diagnostiques, épidémiologiques, 
étiopathogéniques et thérapeutiques qu'elle pose. 

L'imagerie cérébrale était considérée jusqu'à ~résent comme peu 
spécifique et peu utile pour le diagnostic des formes 
neurologiques. La tomodensitométrie et surtout la résonance 
magnétique nucléaire permettent aujourd'hui de détecter 
précocement les lésions nerveuses centrales, notamment au niveau 
du tronc cérébral • 

Le pronostic du Neuro-Behcet, considéré comme rapidement 
défavorable, peut etre r~dicalement modifié, par l'uti 1 isation 
précoce des traitements i mmunosuppres:.eur·s. 

Cette thèse est illustrée par pn cas ce Neuro-Behcet d'aspect 
pseudo-tumoral à la tomodensitométrie, dont le diagnostic n'a pu 
etre fait qu'après bJopsies (en condition stéréotaxiques) et 
examen ultrastrutural des lésions nerveuses centrales. 
L'instauration précoce d'un traitement immunosuppresseur en a 
: .pectacul ai rement amél i or·é 1 'évolution. · 

Mots clés: 

Maladie de Behcet. 
Vascularite. 
Neuro-Behcet. 
Aspect pseudo-tumoral. 
Tomodensitométrie. 
Résonance magnétique nucléaire. 
Immunosuppresseurs. 


	crip-bu@ujf-grenoble.fr_20160304_140447
	crip-bu@ujf-grenoble.fr_20160304_140702



