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Abréviations 

- AC : anticorps 

-HLA :human leucocytes antigens ou antigènes de 

leucocytes humains 

-Ag : antigène AV : acuité visuelle 

-CHU : centre hospitalo-universitaire 

-HTIC : hypertension intracrânienne  

-MB : la maladie de Behçet 

-LT : lymphocyte T 

-LB : lymphocyte B 

-OCT : tomographie par cohérence optique 

-Ig : Immunoglobuline 

-IS : Immunosuppresseurs  

-IRM : Imagerie par résonance magnétique 

-PEV : potentiels évoqués visuels 

-PNN : polynucléaire neutrophile 

- NO : neuropathie optique 

-FIG : figure 

-SD : syndrome 

-INF : interferon 

-TNF : tumor necrosed factor 
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I/Introduction : 

-La maladie de Behçet est une vascularite inflammatoire,multisystémique, 

caractérisée par la fréquence et la bénignité des manifestations cutanéo-muqueuses 

et articulaires et la gravité des manifestations oculaires, neurologiques 

centrales,vasculaires et surtout artérielles et digestives [ 1 ]. 

-Cette pathologie touche essentiellement l’homme (2 fois plus que la femme) 

entre 20 et 40 ans, et elle est fréquente en Extrême-Orient et dans le pourtour 

méditerranéen. 

-Son diagnostic est clinique et repose sur des critères internationaux [1 ; 2]. 

-C’ est une maladie qui évolue par poussées parfois spontanément régressives et 

dont le traitement est essentiellement symptomatique du fait de nombreuses 

inconnues concernant son étiologie et sa physiopathologie [1]. 

II-Définition, nosologie : 

La maladie de Behçet est une maladie inflammatoire chronique caractérisée 

cliniquement par une aphtose buccale ou le plus souvent buccogénitale associée à 

des manifestations systémiques dont les plus fréquentes sont cutanées, oculaires et 

articulaires et les plus graves sont neurologiques, cardiovasculaires et intestinales [3 

;4 ;5]. 

Le substratum anatomique est une vascularite à prédominance lymphocytaire 

ou polynucléaire ; selon l’âge des lésions ; des vaisseaux de petit calibre [1]. 

C’est une maladie qui évolue par poussées parfois spontanément régressives 

et dont le traitement n’est pas codifié du fait de la rareté de cette affection et du 

manque d’études de cohorte. Plusieurs affections ou groupes d’affections peuvent 

poser des problèmes nosologiques avec la maladie de Behçet. En effet, son origine 

inconnue et l’absence de tests biologiques spécifiques font que certains auteurs 

distinguent MB et syndrome de Behçet [6]. 
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De plus, il s’agit d’une vascularite qui touche aussi bien les veines que les 

artères et elle ne fait pas partie de la classification des vascularites de Chapel Hill 

qui rapporte uniquement les vascularites systémiques primitives touchant les artères 

[7]. 

 

III-Epidémiologie 

1-Age et sexe  

1-1 âge  

L’âge de prédilection débute généralement avant 50 ans.En effet, quelque soit 

la population étudiée, la MB s’installe généralement à la 3ème décennie de la vie ; un 

âge moyen de début de 31,7ans est rapporté dans les séries de l’Asie de l’est ; de 

26,5ans dans les pays maghrébins de 25,6 ans en Turquie [2 ;3]. 

L’âge moyen dans une série de 127 malades colligés au service de médecine interne 

de Fès  au moment de la première hospitalisation est de 34.03±11.25, avec des 

extrêmes allant de 10ans à 64 ans [87]. 

La fréquence des formes juvéniles varie de 7% à 44% selon les séries ; d’ailleurs, on 

parle de MB juvénile lorsqu’au moins 2 critères majeurs de diagnostic sont apparus 

avant l’âge de 16ans [5]. 

L’âge intervient à coup sûr sur l’expression clinique et la sévérité de la maladie. 

En effet, les formes qui se déclarent chez les sujets de moins de 25ans sont de 

pronostic plus réservé. 

L’âge atténue l’activité de la maladie dans la mesure où l’on assiste à des poussées 

autrement moins sévères au fur et à mesure que le sujet vieillit surtout au cours de 

la ménopause chez la femme [6 ; 7]. 

1-2 sexe  
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La MB touche essentiellement les hommes par rapport aux femmes ; d’ailleurs 

dans les séries marocaines, le sex-ratio est de 1,26 ; 2,43 et 3,26[87 ;2 ;8 ;9]. 

En Tunisie, la prédominance masculine est retrouvée par toutes les séries 

Tunisiennes, avec un sex-ratio entre 2,75 et 3[2 ; 10]. 

Les séries des pays du Moyen-Orient ont un sex-ratio entre 3 et 5[2 ; 11]. 

La prédominance masculine semble stable au fil des années dans le bassin 

méditerranéen contrairement au Japon et la Turquie où le sex-ratio est entrain de 

baisser avec une tendance à l’égalisation des sexes ces 20 dernières années [2 ; 11]. 

Les femmes sont plus souvent atteintes que les hommes dans les régions où la MB 

est rare [12]. 

Les formes féminines se singularisent par leur survenue plus tardive et leur 

caractère moins sévère que les formes masculines [13]. 

Il semble d’après des études, que le sexe module l’expression et même la sévérité 

de la MB. 

2-répartition géographique  

C’est une maladie relativement rare, ubiquitaire, mais qui touche avec 

prédilection les populations de l’Asie centrale et l’Est, et du pourtour méditerranéen 

selon une distribution géographique rappelant les itinéraires de ‹la route de la soie› 

[2.11]. 

3-la fréquence  

La prévalence de la Maladie de Behçet est de 80 à 370 par 100000 habitants 

en Turquie ; et de 2 à 30 pour 100000 habitants en Asie, et de 0.1 à 7.5 par 100000 

habitants en Europe et aux états unis [1 ; 14]. 

Au Maghreb, elle est de 110 par 100000 habitants en Tunisie [1 ; 15] et elle 

est fréquente au Maroc ; plus de 900 cas entre 1977 et 2002[1, 16,17]. 

Les formes familiales sont plus fréquentes chez les coréens (15,4%) que les 
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chinois et les japonais (2,2-2,6%). Elles sont également plus fréquentes chez les 

patients d’origine arabe ou turque (18,2%) que les patients d’origine européenne 

(4,5%) [2 ; 11]. 

En Tunisie, les données sont hétérogènes; puisque cette fréquence est de 7,7% dans 

la série de Hamzaoui [2 ]; 2% dans celle de Hamza [2 ; 10] et de 11,9% dans celle de 

Makni [2 ;18]. Au Maroc, elle est beaucoup plus rare <8%, dans la série de Khammar 

Z. quatre familles sont concernées, soit 6.2% de l’ensemble des patients [87]. 

 

VI-Etiopathogénie 

L’étiologie de la MB reste inconnue et les mécanismes physiopathologiques ne 

sont pas clairement élucidés. C’est une pathologie multifactorielle qui résulte 

vraisemblablement de l’intervention de facteurs environnementaux (infectieux 

:herpès virus, streptocoque ; toxiques ; hormones….) chez les sujets génétiquement 

prédisposés comme en témoigne la fréquence de l’Ag HLA 51, l’existence de formes 

familiales et l’hypersensibilité au traumatisme [1 ; 19]. 

1-Terrain génétique  

L’existence de formes familiales et la prédominance de la maladie dans le 

bassin méditerranéen ont suggéré l’existence d’une susceptibilité génétique [20]. 

1-1 Gènes HLA et gènes proches du locus HLA 

a-1-MB et HLAB51  

L'association de la MB au type HLA-B51 a été décrite, pour la première fois en 

1982, par Ohno [20 ; 21] dans la population japonaise. 

L'antigène HLA-B51 était présent chez 57 % des patients alors qu'il n'était retrouvé 

que dans 16 % de la population générale (P < 0,001). Cette association a été 

confirmée depuis dans de nombreuses autres populations d'origine géographique et 

ethnique différentes (française, anglaise, italienne, grecque, turque, tunisienne, 
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iranienne, saoudienne, koweïtienne, chinoise, coréenne, taiwanaise et méxicaine) [20 

; 22]. 

L'antigène HLA-B51 serait plus fréquent chez les malades ayant une uvéite 

postérieure, une atteinte du système nerveux central ou une thrombophlébite 

[ 20 ; 23]. Ces associations phénotypeŔgénotype sont toutefois controversées car 

elles varient en fonction de l'origine ethnique des patients, de l'activité de la maladie 

et du type de l'étude. Le fait que la maladie de Behçet soit associée au même allèle 

HLA dans les différentes ethnies étudiées est en faveur d'une hypothèse séduisante 

selon laquelle cette maladie se serait développée dans les pays du pourtour 

méditerranéen et à travers l'Asie jusqu'au Japon, suivant la route de la soie 

qu'empruntaient les tribus nomades ou turques porteuses de l'antigène B51, qui 

auraient ainsi diffusé la maladie (effet fondateur) [ 20 ; 22 ]. 

L’Ag HLA51 joue un rôle potentiel dans le dysfonctionnement des neutrophiles 

observé au cours de la maladie de Behçet mais on souligne le fait que sa présence 

est un facteur insuffisant pour expliquer la prédisposition à la MB puisqu’une 

population HLAB51 ne fera pas forcément une MB et toutes les MB authentiques 

n’ont pas toutes un type HLAB51. 

a-2-autre molécules HLAB : 

D'autres molécules HLA-B ont été possiblement impliquées dans la 

susceptibilité génétique à la LT. La fréquence du HLA-B5701 était significativement 

augmentée dans une étude anglaise portant sur des patients caucasiens [20 ; 24]. 

Dans une étude marocaine, l'allèle HLA-B15 était plus fréquemment retrouvé chez 

les femmes, et chez les hommes avec un début de tardif de la maladie [20 ;25]. 

Cette étude suggérerait l'intervention de facteurs liés au sexe interagissant avec les 

molécules HLA dans la susceptibilité à la maladie. Enfin, une étude turque a montré 

l'existence d'une faible association de la MB avec l'allèle HLA-B*2702 [20 ; 26]. 
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a-3- gènes proches de HLAB  

En 1994, une nouvelle famille de gènes nommée MIC pour « MHC Class I 

Chain related gene » a été identifiée [20 ; 27]. Parmi les cinq gènes MIC (MICA à 

MICE), seule MICA ET MICB qui sont bien caractérisés. 

Et seule MICA qui semble, d’après plusieurs études, associé à la MB [20 ; 28 ; 29]. 

a-4-autres gènes  

Gène du TNF : le TNF alpha est une des cytotoxines majeures de la 

maladie de Behçet [ 20 ; 30] 

Gène MEFV : Ce gène est lié à la fièvre méditerranéenne familiale (FMF). 

La MB présente des similitudes épidémiologiques et anatomopathologiques avec la 

FMF qui ont conduit des auteurs à proposer que la MB pourrait appartenir au groupe 

des maladies auto-inflammatoires [20 ;31]. Plusieurs études ont montré que la 

présence de mutations de MEFV, en particulier M694V, était un marqueur de 

susceptibilité des manifestations vasculaires de la MB [20 ;32 ;33]. 

Gènes du récepteur du TNF : Deux gènes, TNFRS1A et TNFRS1B codent 

les récepteurs du TNF. Dans une étude de 74 patients européens non apparentés 

atteints de MB, nous avons montré qu’il existait une surprévalence de la mutation 

R92Q du gène TNFRS1A qui était associée à un risque de thrombose veineuse 

périphérique [20 ;34]. 

Gènes de l’IL1 : Les gènes de l’IL1 (IL-1A et IL-1 B) sont situés sur le 

chromosome 2 à proximité l’un de l’autre. L’IL1 induit des réponses immunes 

proinflammatoires, active les cellules endothéliales et induit l’expression de 

molécules d’adhésion. Une production accrue d’IL-1 a été rapportée au cours de la 

MB [20 ;35]. 

Gène ICAM : La molécule ICAM est une glycoprotéine de surface qui appartient à 

la superfamille des immunoglobulines. C’est une molécule d’adhérence 
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intercellulaire. Une association faible mais significative a été trouvée entre la MB et 

la présence de l’allèle ICAM-1 E469 chez des populations palestiniennes, 

jordaniennes et italiennes [20 ; 36 ; 37 ;38 ;39]. 

2-facteurs environnementaux  

2-1-infection virale  

Dès 1937, Behçet avait mis en évidence des inclusions intra- et 

extranucléaires dans les frottis d’aphtes et d’hypopion suggérant une origine virale. 

Plusieurs virus de la famille Herpès ont été incriminés dans la genèse des lésions 

muqueuses de la MB : herpes simplex virus 1, [20;40 ;41], cytomégalovirus [20 ;42], 

virus d’Epstein-Barr [20 ;43] et virus de la varicelle [20 ;44]. Cependant, l’absence 

d’efficacité des thérapeutiques antiherpès sur l’évolutivité de la maladie rend cette 

hypothèse peu plausible. 

2-2- Infections streptococciques 

La présence constante des aphtes buccaux au cours de la MB a suggéré que la 

flore microbienne orale, notamment streptococcique, pouvait être impliquée dans la 

pathogénie de la maladie. L’Incidence de la maladie semble plus élevée chez des 

sujets ayant une hygiène buccale déficiente et de nombreuses caries [20 ;45]. Ceci a 

amené certaines équipes à traiter les patients par de la pénicilline et des 

améliorations ont également été rapportées après un traitement antistreptococcique 

mais ceci reste controversé [20 ;46]. 

En fait, on peut concevoir la MB comme une réaction différée à une infection, 

que celle-ci favorise la maladie ou serve de « starter » comme dans d’autres 

pathologies réactionnelles et notamment rhumatismales [47]. 

3- Anomalies de la réponse inflammatoire 

3.1. Rôle des protéines du choc thermique 

Les protéines du choc thermique (en anglais heat shock proteins : HSP), 
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spécialement celles de 60 et 65 kDa, sont des antigènes candidats potentiels comme 

initiateurs de l’apparition de la MB ou des poussées[48 ;49 ;50 ;51 ;52]. 

Les HSP jouent le rôle de protéines transporteuses pour les autres protéines 

intracellulaires quand la cellule est soumise à des conditions de stress comme 

l’infection, l’hypoxie, les traumatismes, les irradiations par les UV et les drogues 

toxiques[53 ;54 ;55 ;56 ;57 ;58 ;59]. 

L’hypothèse du rôle des HSP dans la physiopathologie de la MB pose un 

problème qui est celui de la sélectivité des tissus. En effet, les molécules HSP sont 

exprimées par tous les tissus dans des conditions de stress, alors que la MB ne 

touche qu’un nombre limité de tissus. Cette sélectivité pourrait s’expliquer par des 

différences dans l’expression locale des protéines HSP, comme par exemple une 

expression préférentielle au niveau de la rétine ou de la peau [20]. 

3.2. Rôle du NO 

L’oxyde nitrique (NO) est produit à partir de la L-arginine par la nitrite oxide 

synthétase endothéliale (ENOS), qui est exprimée à la surface des cellules 

endothéliales. 

Le NO est un médiateur important impliqué dans l’inflammation de l’uvée [60]. 

Une augmentation des concentrations de NO a été rapportée au cours de la MB, dans 

le sérum [61], les érythrocytes [62] le liquide synovial [63] et l’humeur aqueuse [64]. 

4. Anomalies de l’immunité 

4.1. L’immunité non spécifique 

La réponse initiale de la réaction pathergique est médiée par les monocytes et 

les neutrophiles, avec une accumulation rapide de neutrophiles au point de ponction 

de l’aiguille. Par la suite, au bout de 48 heures, le derme est infiltré majoritairement 

par des cellules mononuclées (LT, monocytes et macrophages, les neutrophiles ne 

constituant que moins de 5 % de l’infiltrat cellulaire). Les monocytes sont activés et 
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sécrètent des cytokines pro-inflammatoires, IL-1, IL-6, TNFα, GMCSF et IL-8, 

capables d’attirer et d’activer les polynucléaires au sein des tissus [65,66]. 

Les neutrophiles des patients atteints de MB expriment des récepteurs d’activation, 

des protéines d’adhésion, des récepteurs de chimiokine (CXCR2), produisent des 

radicaux libres en excès et ont une activité phagocytaire accrue. Les LT participent 

également au recrutement et à l’activation des Neutrophiles au sein des lésions [67 ; 

68]. 

La présence du HLA-B51 prédisposerait les patients à l’hyperactivité des 

polynucléaires par un mécanisme qui n’est pas encore élucidé. Les patients porteurs 

du HLA-B51 et les souris exprimant le transgène HLA-B51 ont une hyperactivation 

des polynucléaires neutrophiles [69]. L’hyperproduction de NO favorise également 

l’activation des polynucléaires neutrophiles. Cette hyperactivité est, en effet, 

diminuée en présence d’inhibiteurs de la production de NO [70]. 

4.2. Rôle des lymphocytes T 

Les lymphocytes circulants des sujets qui ont une MB ou une aphtose buccale 

isolée possèdent un effet cytotoxique sur les cultures de cellules épithéliales de la 

muqueuse buccale autologue et homologue [71 ; 72 ; 73] 

Ces faits prouvent que dans la MB, il y a une lymphotoxicité directe contre les 

cellules épithéliales propres. Le test de transformation lymphoblastique à la salive 

autologue est plus fréquemment positif dans la maladie de Behçet que dans les 

autres pathologies rhumatismales [71]. D’ailleurs, la salive présente quelques 

anomalies puisque l’Ig A salivaire serait augmentée et la pièce salivaire sécrétoire 

libre absente [71]. 

4.3. Immunité humorale 

Bien que le nombre de lymphocytes B de patients atteints de MB soit normal, 
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plusieurs arguments suggèrent que l’immunité humorale participe à la 

physiopathologie de la MB. 

Les lymphocytes B des patients avec MB expriment des niveaux élevés de marqueurs 

d’activation tels que le CD13, CD33, CD80 et CD45RO [80]. L’analyse des mutations 

somatiques des gènes des immunoglobulines effectuée sur les LB isolés du liquide 

articulaire d’un patient avec une arthrite de la MB a montré qu’il existait un taux 

élevé de mutations somatiques suggérant que la réponse B se faisait par expansion 

clonale des LB sous pression d’un antigène [81]. Des anticorps anticellules 

endothéliales ont été retrouvés au cours de la MB [82]. Leur présence est associée à 

l’existence d’une atteinte ophtalmologique active ou de lésions de thrombose 

vasculaire aiguës. Ces anticorps pourraient favoriser la réponse inflammatoire en 

augmentant l’expression des molécules d’adhésion à la surface de 

l’endothélium vasculaire. La cible antigénique des anticorps anticellules 

endothéliales de la MB a été identifiée en 2003 [83]. Il s’agit d’une protéine nommée 

α-enolase qui intervient dans la fibrinolyse. Des anticorps anti-α-enolase ont 

également été retrouvés chez des malades ayant une autre pathologie 

inflammatoire, mais la présence d’IgM paraît spécifique de la MB. 

L’alpha-tropomyosine est un antigène reconnu par les immunoglobulines des 

patients atteints de MB [84]. Des anticorps anti-alphatropomyosine ont été détectés 

chez un quart des patients avec une uvéite postérieure de la MB [85]. 

5- Facteur Hormonal  

L’intervention de nombreuses hormones dans la réponse immunitaire, l’âge et 

le sexe qui modulent l’expression de la maladie de Behçet sont autant d’indices qui 

laissent supposer que les facteurs hormonaux interviennent dans sa pathogénie 

[71]. 

L’influence de la grossesse sur la maladie est variable. Elle peut entraîner une 
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rémission, tout comme elle peut occasionner une aggravation avec des poussées 

cutanéo-muqueuses et articulaires [71]. 

La MB n’a pas de répercussions sur le déroulement de la grossesse. Il est à 

noter cependant que, exceptionnellement, certains nouveaux nés issus de mères 

porteuses de MB présentent des formes cutanéo-muqueuses de cette affection qui 

disparaissent à la 8ème  semaine de vie [86]. 
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 V- Histopathologie des lésions oculaires 

Les lésions histopathologiques sont similaires dans tous les organes. La lésion 

histopathologique de base est la vascularite ou périvascularite occlusive nécrotique 

non granulomateuse [88]. Elle correspond à une infiltration chronique par des 

lymphocytes T et des polynucléaires neutrophiles [88 ;89 ;90 ;91. Les polynucléaires 

neutrophiles des patients atteints de maladie de Behçet présentent plusieurs 

anomalies : augmentation du chimiotactisme, de la production de superoxydes, de 

médiateurs chimiques de l'inflammation, et une expression accrue des molécules 

d'adhésion [92] . Les taux de TNF , d'interleukine Ib et 8 sont anormalement élevés 

[93 ;94]. Ceux-ci coexistent dans les lésions histologiques et contribuent à une 

activation polyclonale des lymphocytes B avec formation de complexes immuns[94]. 

Ainsi, à la phase aiguë, l'infiltration est essentiellement leucocytoclasique plus ou 

moins associée à une nécrose fibrinoïde ; en période de rémission, l'infiltrat devient 

lymphoïde. Au stade ultime, on note une prolifération collagène avec épaississement 

de la choriocapillaire, hypotonie oculaire et phtyse. 

VI- Critères du groupe international d’études sur la maladie de Bechet 

(ISGBD) [1] 

Le groupe international d’étude sur la maladie de BEHCET s’est constitué en 

1985 à LONDRES lors de la troisième conférence internationale sur la maladie de 

BEHCET. 

Devant la difficulté de conformation des résultats des différentes études et 

dans un but de standardisation, il s’est déterminé à réviser les critères de diagnostic 

de la MB qui était alors utilisés de façon courante un peu partout dans le monde, 

afin de développer une classification internationale qui ferait l’accord de tous. 
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Ainsi, ont été revues les observations de 914 patients diagnostiqués comme 

ayant une maladie de BEHCET par les différents sets de critères en cours, et elles ont 

été comparées à un groupe témoin de 308 patients, porteurs de maladies 

inflammatoires diverses pouvant ressembler à la maladie de BEHCET, donnant à 

l’occasion des ulcérations buccales. Ces patients provenaient de sept pays 

différents, comprenant aussi bien les zones de prédilection de l’affection, que les 

régions où elle est peu fréquente. 

Les critères proposés sont les suivants : 

1. Ulcération buccale récurrente : aphtose majeure, aphtose mineure ou 

ulcération herpétiforme observée par le clinicien ou par le patient, et survenant au 

moins trois fois en douze mois. 

2. Ulcération génitale : aphtose ou cicatrice observée par un clinicien ou le 

patient. 

3. lésions oculaires : uvéite antérieure, uvéite postérieure ou hyalite à 

l’examen à la lampe à fente ou vascularite observée par un ophtalmologue. 

4. lésions cutanées : érythème noueux observé par le clinicien ou le patient, 

pseudo-folliculite ou lésions papulo-pustuleuses ou nodule acnéiforme observé par 

un clinicien en dehors de la période d’adolescence et d’un traitement corticoïde. 

5. test pathergique : lu par un clinicien entre 24 et 48 heures. 

Le diagnostic de BEHCET est retenu si l’aphtose buccale est associée à au 

moins deux des autres critères. 

D’autres signes importants peuvent intervenir dans le diagnostic des patients 

pris individuellement. 

arthrite ou arthralgie. 

Thrombose veineuse profonde / thrombophlébite sous-cutanée. 

Thrombose et /ou anévrisme artériel. 
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Atteinte du système nerveux central. 

Ulcérations gastro-intestinales. 

Epididymite. 

Antécédents familiaux. 

Ces critères ont l’avantage d’être faciles à retenir, mais 3% des malades 

atteints d’une MB authentique qui n’ont jamais présenté d’aphtose buccale sont 

exclus d’après ces mêmes critères. 

D’autre part, la comparaison de la sensibilité et de la spécificité des différents 

groupes de critères montre que cette classification a une sensibilité de 86% avec une 

spécificité de 97%. 

Ainsi, DAVATCHI et coll. ont proposé des modifications des critères 

internationaux pour améliorer leur sensibilité sans trop altérer leur spécificité. D’une 

part, l’aphtose buccale n’est plus considérée comme condition au diagnostic, et 

d’autre part, les manifestations oculaires sont cotées à deux points au lieu d’un.  

Lescritères internationaux modifiés sont donc: 

-Aphtose buccale : 1 point 

-Aphtose génitale : 1 point 

-Manifestations cutanées : 1 point 

-Test pathergique : 1 point 

-Manifestations oculaires : 2 points. 

Les diagnostics de maladie de BEHCET est posé si trois points ou davantage 

sont totalisés. Cette modification a permis un gain de sensibilité de 10%, mais au 

dépend d’une perte de spécificité de 3%. 
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PARTIE 

PRATIQUE 
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I-objectif de l’étude  

L’objectif de notre travail est de préciser les caractéristiques cliniques, 

thérapeutiques et pronostiques de l’atteinte oculaire chez les patients atteints de 

MB, pris en charge dans le service d’ophtalmologie CHU HASSAN II Fès. 

II-Matériels et méthodes 

Il s’agît d’une étude rétrospective qui a porté sur 22 cas d’atteinte oculaire  de 

maladie de Behçet, colligés au sein de service d’ophtalmologie du CHU HASSAN II de 

FES sur une période qui s’étend du Janvier 2006  à  octobre 2009. 

 Critères d’inclusion : Nous avons retenu les patients présentant MB retenu sur l l’ISG 

[1] et de l’ISG modifiés avec atteinte oculaire. 

Critères d’exclusions : Nous avons éliminé les patients non hospitalisés et les 

patients perdus de vue. 

L’analyse statistique a été faite par le logiciel « Epi-Info ». 
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III-Résultats 

1-Données épidémiologiques 

On a colligé 22 patients. La répartition selon le sexe était la suivante : 14 

hommes et 8 femmes (sexe ratio=1,75), l’atteinte oculaire était significativement 

plus fréquente chez l’homme (p < 0,05). 

L’âge moyen est de 27 ans avec des extrêmes allant de 13 à 39 ans. 

2-Délai de consultation 

 

 

FIGURE1 : Répartition des patients selon le délai de consultation 

Plus de la moitié des patients ont consulté après un mois de début de la 

symptomatologie.  

 

 

< 1mois
41%

1 à 3 mois
14%

> 3mois < 1an
18%

> 1an
18%

non 
précisé

9%
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3-les atteintes extra oculaires 

 Nombre % 

Aphtose bipolaire  16 73 

Aphtose buccale seule  6 27 

pseudofolliculite  14 64 

arthralgies  4 18 

Céphalées  4 18 

Pathergy test  5 23 

Erythème noeux  1 5 

Atcd familial  1 5 

Thrombose profonde des 

membres inferieures   

1 5 

TABLEAU I : les manifestations extraoculaires 

Les manifestations extraoculaires retrouvées chez nos patients sont résumées 

dans le tableau I. Elles sont dominées par les manifestation cutaneomuqueuses : 

aphtose bipolaire (16 cas), pseudofolliculite (14 cas), test pathergique positif chez 5 

cas. 

Au 2ème rang les manifestations articulaires (4 cas). 

Un seul patient avait un frère suivi pour maladie de Behçet.  
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4. L’atteinte oculaire 

4.1 : Inauguralité  

 

FIGURE 2 : Répartition des cas selon l’inauguralité de l’atteinte oculaire 

L’atteinte oculaire était révélatrice de la maladie dans 15 cas (68%). 

4.2. Acuité visuelle initiale 

 

FIGURE 3 : Répartition des cas selon l’acuité visuelle initiale 

L’acuité visuelle initiale était supérieure à 4/10 dans 26% des cas, entre 1/10 et 

5/10 dans 21 % des cas et inférieure à 1/10 dans 53% des cas (Fig. 3). 

Oui 15
68%

Non

7

< 1/10

53%

<5/10

21%

>4/10

26%
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4.3. Les différentes manifestations oculaires 

 Nombre % 

Uvéite antérieure   21 55 

hypopion  3 8 

parsplanite  10 26 

Hyalite  32 84 

Panuvéite  32 55 

vascularite  22 58 

Papillite  20 53 

Atrophie optique  1 2,6 

Œdème maculare  11 29 

Pseudotrou maculaire  1 2,6 

TABLEAU II : les différentes manifestations oculaires 

Le Tableau II montre les différentes manifestations oculaires constatées chez nos 

patients au cours de la première consultation. L’atteinte uvéale était prédominante 

(86 %). 55% des cas avaient une uvéite totale ,84% une hyalite  et 55% une uvéite 

antérieure. Un hypopion était associé dans 3 cas. 

 Les vascularites  rétiniennes étaient également fréquentes, retrouvées dans 58% des 

cas. D’autres lésions ont été également observées à type de papillite dans 53% des  

cas et un seul cas d’atrophie optique séquellaire. 

L’atteinte maculaire est observée  dans 31,6% des cas. 
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4.4. Le traitement  

 Nombre % 

Corticothérapie topique + Atropine  22 100 

Bolus corticothérapie+relai voie oral 21 95 

Latéro bulbaire  22 100 

Immunosuppresseur(Endoxan+ relai 

Azathioprine)  

19 87 

Colchicine  12 60 

Tableau III : le traitement pris par l’ensemble des patients 

Le choix du traitement dépendait du type de l’atteinte oculaire et de sa 

sévérité. Le traitement reposait chez 21 patients  sur un bolus de trois jours 

de suite de solumédrol à la dose de 10mg / Kg/jour le relai s’est fait par  la 

prédnisone :1 mg/kg par jour. Après examen ophtalmologique de contrôle 

réalisé à un mois du traitement, une dégression de 5 mg/3 semaine était 

préconisée jusqu’à la dose de 20 mg/jour où une dégression plus lente était 

indiquée. Les patients présentant une uvéite récidivante ou une vascularite  

étaient mis, en plus, sous bolus de cyclophosphamide (600 mg/m2) avec un 

relai par l’azathioprine par voie orale.  

La colchicine a été utilisée chez 12 patients en association aux autres 

traitements pendant la phase d’entretien. Un traitement local à base de 

corticoïdes (en collyre et en injection latéro bulbaire) et de cycloplégiques 

(atropine) a été associé aux traitements précédents chez tous les  patients. 
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4.5. Evolution-complications 

Le recul moyen était de 9,4 mois. Neuf patients  avaient présenté de 

nouvelles poussées oculaires survenues pendant la dégression des corticoïdes ( 3 

cas) ou après arrêt intempestif des thérapeutiques( 3 patients) et suite à une 

infection chez un seul malade. 

 

 Nombre cas 

Cécité bilatérale  3 

Synéchies irido cristalliniennes  5 

Cataracte  2 

Glaucome  3 

Décollement de rétine 1 

Atrophie optique 1 

Phtyse  1 

Tableau IV : complications oculaires 

L’évolution était marquée, par la persistance  des synéchies iridocristalliennes 

dans cinq  cas et à une atrophie optique dans un cas. Un patient avait un 

décollement de rétine tractionnel  et un autre une phtyse oculaire.  

Des complications oculaires liées à  la corticothérapie ont été notées chez 5 

patients, à type de cataracte (2 cas) et d’hypertonie intraoculaire chez trois malades. 
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               Avant      Après 

FIGURE 4 :L’évolution de l’acuité visuelle après traitement 

De façon générale, l’acuité visuelle s’est améliorée chez 17  % des cas. Une évolution 

vers une cécité bilatérale a été notée chez trois patients. 

<1/10
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<5/10

21%

>4/10
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<1/10

37%

<5/10
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>4/10

44%



31 
 

VI-Discussion 

1. Age- sexe  

Dans la littérature l’atteinte oculaire occupe le deuxième rang après l’atteinte 

cutanéomuqueuse[ 95 ;96], dans la région de Fés , elle occupe le troisième  rang 

après l’atteinte cutanéomuqueuse et articulaire [87].  

L’incidence de l’atteinte oculaire dans la maladie de Behçet  est de l’ordre de 70% 

[96]. L’homme est nettement plus touché que la femme, avec une prédominance des 

formes sévères. Le rôle aggravant des androgènes a été suggéré [97,98], mais des 

recherches manquent à ce sujet. 

L’Homme jeune est plus fréquemment touché ce qui est les cas dans notre série, la 

gravité de l’atteinte oculaire paraît inversement proportionnelle à l’âge [99]. 

La fréquence des formes familiales varient entre 2 et 18% selon les populations 

[100,101]. Elles semblent être plus graves que les formes sporadiques, et sont 

fortement associées à l’antigène HLA B51 [102]. Dans notre série, un seul cas avait 

une atteinte familiale. 
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Dans notre série L’atteinte oculaire était révélatrice de la MB chez quinze patients 

(68 %). Dans la littérature, cette atteinte peut être inaugurale dans 8 à 71 % des cas 

[103 ;104 :105]. 

Elle est le plus souvent unilatérale initialement. Cependant, la bilatéralisation des 

lésions semble inéluctable en l’absence de traitement et survient dans les deux à 

trois premières années après le début de la maladie [106]. L’atteinte 

ophtalmologique était d’emblée bilatérale chez 70 % des cas dans notre série, dans 

60 % pour El Belhadji [107]  61,3 % pour Cochereau[108] et 64% pour Janati [103]. La 

bilatéralisation en cours de l’évolution apparaissait dans 13 à 33 % [103 ;107 ;108].   
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2-Atteine oculaire 

2-1  Atteinte uvéale   

L’atteinte uvéale était la plus fréquente dans notre étude, avec dans 55% une 

uvéite totale. Les mêmes données sont retrouvées dans les séries publiées. 

L’hypopion est le signe le plus évocateur, mais il n’est ni pathognomonique ni 

constant au cours de la MB. Sa fréquence est de 6 % environ [109], 8 % dans notre 

série. 

2-2 Les vascularites  

L'examen ophtalmoscopique montre un rétrécissement du calibre artériel 

associé à des engainements vasculaires blanchâtres, segmentaires ou diffus, qui 

siègent au début en périphérie rétinienne. La vascularite rétinienne est à 

prédominance veineuse, sa fréquence avoisine 32%-52% [103 ;105]. Elle était 

observée dans 55 % des cas chez nos malades.  

Elle peut engendrer des occlusions de la veine centrale de la rétine ou plus 

fréquemment d'une de ses branches. Les lésions artérielles sont rares et tardives. 

Cette vascularite occlusive finit par atteindre les artères et les veines du pôle 

postérieur. Ue pars planite accompagne fréquemment cette vascularite rétinienne ; 

rarement, elle peut constituer la seule composante inflammatoire uvéale.  

L'angiographie à la fluorescéine est un examen capital : elle permet de révéler une 

vascularite rétinienne infraclinique notée chez 6 % des patients [110]. La vascularite 

se traduit en angiographie par une diffusion de la fluorescéine à travers la paroi 

vasculaire. On peut observer un élargissement apparent du calibre des veines 

temporales avec rétention du colorant. L'angiographie fluorescéinique permet 

également de mettre en évidence des occlusions vasculaires, d'en préciser le siège, 

ainsi que d'apprécier l'importance et l'étendue des territoires ischémiques qui en 

résultent. 
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2-3 Neuropthie optique  

Les NO font partie à la fois des atteintes oculaires et des manifestations 

neurologiques de la MB. Alors que la fréquence de l’atteinte oculaire varie entre 50 

et 80% [111 ; 112], les NO sont rares, observées dans seulement environ 5%des cas 

[113 ; 114]. Néanmoins,la fréquence de la NO en présence d’une autre atteinte 

oculaire et en cas de neuro-Behcet¸et est respectivement de 37 [115] et 40%[116]. 

En présence d’une atteinte oculaire, la fréquence des NO peut être sous-estimée 

lorsque le fond d’oeil est inaccessible du fait d’une uvéite antérieure ou d’une 

hyalite dense [1117]. 

Dans notre série, la NO était constatée chez 55,6 % des cas. Dans une série de 148 

patients, Lamari et al. trouvent que l’atteinte du nerf optique est inaugurale dans 

uniquement 7% des cas [118]. 

Au plan clinique, aucun signe fonctionnel n’est spécifique des NO. La baisse de l’AV 

et les douleurs oculaires sont les signes les plus fréquemment décrits par les 

patients [118]. La baisse de l’AV est évocatrice lorsque l’examen ophtalmologique 

ne trouve pas de lésions oculaires pouvant l’expliquer. Les douleurs oculaires et/ou 

périoculaires accompagnant la mobilisation du globe oculaire sont en faveur du 

caractère inflammatoire de la NO [118]. Elles touchent 14% des patients de Lamari et 

al. et 11% des patients  [111 ; 119]. L’absence de ces douleurs n’élimine, cependant, 

pas une lésion inflammatoire du nerf optique. 

L’examen du fond d’oeil permet de localiser la lésion du nerf optique et il peut 

montrer : 

• un oedème papillaire témoignant d’une localisation antérieure de la NO. Il est dû à 

une stase, une ischémie [120] ou une inflammation du nerf optique [121]. 
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• un fond d’oeil normal dans les NO rétrobulbaires ou postérieures ischémiques 

[117,122] ou inflammatoires [121]. 

• une pâleur papillaire ou une atrophie optique qui traduit une atteinte séquellaire 

du nerf optique, ce qui explique la difficulté de déterminer le caractère antérieur ou 

postérieur de l’atteinte du nerf optique. 

La localisation antérieure de la NO est plus fréquente que la localisation postérieure 

dans la plupart des séries de la littérature [115,121]. La  localisation antérieure  

dans notre série  représente 100% des cas et aucun cas de  localisation rétrobulbaire 

n a pas été observé, l’atrophie optique n’est notée que dans 2,6% des cas de notre 

série, ce qui témoigne du caractère récent des NO chez nos patients. 

La NO, inflammatoire ou ischémique, isolée sans autre atteinte oculaire ni 

neurologique centrale est rare [117,122 ; 123]. 

Les lésions oculaires associées à l’atteinte du nerf optique sont dominées par 

l’uvéite  et la vascularite [119]. 

L’angiographie rétinienne à la fluorescéine a un triple intérêt, d’abord de confirmer 

un éventuel oedème papillaire, d’orienter vers son étiologie ischémique ou 

inflammatoire et de chercher des signes associés (vascularite, oedème du pôle 

postérieur. . .) pouvant orienter le diagnostic étiologique lorsque l’atteinte oculaire 

est isolée [124]. 

Les PEV par flashes ou damiers sont constamment altérés. On retrouve une 

augmentation de latence de l’onde P100 traduisant une atteinte inflammatoire et 

une extinction de ces ondes en cas d’atteinte axonale de type ischémique [125,126]. 

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

un processus expansif intracrânien et une thrombose veineuse cérébrale en 

présence d’une HTIC [127;128]. En l’absence d’anomalies à l’imagerie cérébrale, la 

NO est rattachée à l’HTIC bénigne. 
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Au terme de ces investigations, trois formes cliniques s’individualisent : 

 La neuropathie optique antérieure aiguë, rencontrée dans tout les cas dans 

notre série. Elle est en rapport avec une ischémie du nerf optique par 

vascularite des capillaires papillaires et/ou extension de l’inflammation du 

pôle postérieur. La baisse de l’AV est majeure avec, au fond d’œil, un œdème 

papillaire [129], associé à un œdème du pôle postérieur dans la neurorétinite.  

L’évolution est en général péjorative. Une atrophie optique est notée dans 

23,6% des cas dans la série de NO associée à une atteinte uvéale [113] ; 

 La neuropathie optique rétrobulbaire, non identifiée chez  dans notre série. 

Elle est due à une ischémie du nerf optique secondaire à une vascularite [125] 

ou à une inflammation de ce nerf réalisant une névrite optique rétrobulbaire. 

La papille optique est souvent normale au fond d’œil. 

 Un oedème papillaire de stase secondaire à une HTIC, non  retrouvé 

chez  nos malades. L’AV est conservée au début. La baisse de l’AV s’installe 

lorsque l’oedème papillaire persiste [124]. Les PEV sont normaux au début. 

Les examens de neuro-imagerie s’imposent à la recherche d’une étiologie 

(thrombose du sinus longitudinal, thrombose artérielle. . .). 

Au plan thérapeutique, bien que la NO soit considéré comme une atteinte oculaire 

grave de la MB, son traitement reste mal codifié. Par analogie avec les autres 

atteintes oculaires et l’atteinte nerveuse centrale, l’instauration précoce de 

corticothérapie à forte dose permet un gain dans l’AV finale [122,130]. 

L’association aux immunosuppresseurs est justifiée devant la présence des autres 

atteintes oculaires ou neurologiques sévères, ou secondairement après l’échec des 

corticoïdes. Le cyclophosphamide, la ciclosporine et l’interféron alpha sont les plus 

utilisés [117,130].  
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2-4  Maculopathie 

Les lésions rétiniennes sont fréquemment associées à la maladie de Behçet. 

Elles sont rapportées dans plus de 50 % des cas [131]. 

La maculopathie est fréquente, observée dans 16 à 50 % des cas selon les auteurs 

[131 ;132 ;133] et dans 31,6 % des cas de notre série. Pour Shikano et Shimizu 

[134], l’atteinte maculaire serait constante en présence d’une atteinte 

ophtalmologique au cours de la maladie de Behçet. Sa fréquence est sous-estimée 

du fait des lésions oculaires associées (uvéite antérieure, cataracte, hyalite, 

synéchies postérieures) qui gênent la visibilitédu fond d’oeil. En effet, l’évaluation de 

l’état maculaire est difficile pendant les poussées en raison d’une opacification des 

milieux. C’est pourquoi l’état maculaire doit être évalué en période de rémission. 

L’atteinte maculaire relève le plus souvent de la vascularite systémique 

caractéristique de la maladie responsable d’une 

rupture de la barrière hémato-rétinienne secondaire à l’inflammation [135]. 

Sur le plan clinique, la baisse de l’acuité visuelle est le signe fonctionnel le plus 

habituel [136] pouvant être progressif, voire brutal. Cependant, ce signe ne peut pas 

toujours être attribué à la maculopathie. 

Les principales lésions maculaires rencontrées au cours de la maladie de Behçet 

doivent être connues et détectées rapidement afin d’instaurer un traitement 

adéquat. Il peut s’agir d’un oedème maculaire associé à des lésions inflammatoires 

de type hémorragique ou exsudatif, de trous ou pseudo trous maculaires, de 

maculopathie ischémique, de néovascularisation ou de membranes épirétiniennes. 

Cependant, plusieurs types de lésions maculaires peuvent coexister rendant 

l’évaluation clinique plus difficile. L’oedème est l’altération maculaire la plus souvent 

rencontrée. Il peut s’agir d’un oedème maculaire focal associé typiquement à des 

lésions exsudatives et/ou hémorragiques ou d’un oedème maculaire cystoïde 
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responsable de la baisse d’acuité visuelle qui accompagne la maladie. Dans cette 

série, l’oedème maculaire tous types confondus est la lésion la plus fréquemment 

rencontrée puisqu’elle a été retrouvée dans 11 yeux (29%)  ,tandis, que l’atteinte 

maculaire était présente dans   67 yeux (62 %) dans la serie de Benchekroun et al 

[133] .Les pseudo trous et les trous maculaires peuvent être la conséquence de la 

dégénérescence maculaire cystoïde ou survenir en dehors de tout oedème 

maculaire. 

Dans la série O. Benchekroun [133] elles ont été observées dans 5,5 % des cas . Dans 

notre série, nous  avons notés un seul cas de pseudotrou.  

La maculopathie ischémique et la néovascularisation rapportées par certains auteurs 

[137, 135, 136] n’ont pas été relevées dans cette série. Ces lésions sont à l’origine 

du pronostic fonctionnel péjoratif de la maladie [137]. 

Parmi les vascularites, les membranes épirétiniennes post-inflammatoires sont 

retrouvées avec une fréquence élevée au cours de la maladie de Behçet [138]. Ces 

membranes seraient caractérisées par leurs fréquentes récurrences à court terme 

[139]. Dans cette série, nous l’avons noté dans un seul cas. 

Les lésions oculaires associées sont les lésions habituelles de la maladie de Behçet 

dominées par les uvéites antérieures et postérieures, les périphlébites et leurs 

complications. 

Le traitement de la maculopathie fait appel au traitement médical, à la 

photocoagulation au laser ou au traitement chirurgical selon les cas. 

La présence d’une atteinte maculaire au cours de la maladie de Behçet nécessite 

souvent le recours aux immunosuppresseurs [135]. En effet, selon Hamza [140], les 

immunosuppresseurs maîtrisent l’inflammation du segment 

postérieure. Cependant, de nombreuses études réalisées au cours de la dernière 

décennie objectivent l’inefficacité des immunosuppresseurs en présence d’ischémie 
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maculaire [135, 141, 142].Palimeris et al. [137] ont tenté d’évaluer l’efficacité de la 

ciclosporine A dans la pathologie maculaire en évaluantle taux de rechute. Dans sa 

série, l’acuité visuelle n’a pas été améliorée de façon significative ; en revanche, le 

taux de rechute a considérablement diminué. Par ailleurs, Yoshikawa et al.[143] ont 

tenté de traiter l’oedème maculaire cystoïde lié à la maladie de Behçet par 

corticothérapie. Deux à sept injections sous ténoniennes postérieures de corticoïdes 

(20 à 40 mg) ont été préconisées chez 12 patients (16 yeux) atteints d’oedème 

maculaire cystoïde. Dans 7 yeux (43 %), ce traitement a permis une amélioration de 

l’acuité visuelle de plus de 2 lignes. 

Dans notre série, la corticothérapie a été prescrite en première intention, 

administrée par voie locale ,laterobulbaire et par voie générale. Elle était associée  

dans certains cas aux immunosuppresseurs. Cependant, l’effet bénéfique de la 

corticothérapie et des immunosuppresseurs en présence d’altérations maculaires 

serait transitoire pour Palimeris et al.[137] et ne pourrait stopper l’évolution de 

l’atteinte maculaire. 

La photocoagulation au laser monochromatique a été préconisée par certains 

auteurs, en présence de néovaisseaux rétiniens ou pour réduire l’oedème maculaire 

secondaire aux occlusions veineuses [144]. La photocoagulation 

doit être réalisée en dehors des poussées.  

La photocoagulation au laser argon peut également stabiliser l’acuité visuelle dans 

les pseudo trous maculaires, puisque 5 des 6 yeux ayant des pseudo trous 

maculaires rapportés par Palimeris et al.[137] ont conservé la même acuité visuelle 

après traitement par laser. 

Dans les atteintes du pôle postérieur de la maladie de Behçet, la vitrectomie reste 

controversée. Elle pourrait stabiliser les lésions voire améliorer la fonction visuelle et 

diminuerait les poussées dans 50 % [145]. Une vitrectomie 
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précoce en cas d’uvéite peut être proposée lorsqu’il existe une aggravation même 

discrète d’une fine prolifération gliale périfovéolaire ou d’un syndrome 

de l’interface même ébauché malgré un traitement médical raisonnablement 

conduit. La vitrectomie peut être associée au pelage des membranes épirétiniennes 

pour prévenir les tractions rétiniennes avec toutefois tous les 

risques inhérents à cette chirurgie [146]. Dans notre série, aucune  vitrectomie 

n’était pas réalisée. 

De ceci découle la difficulté de la prise en charge thérapeutique de la maculopathie 

au cours de la maladie de Behçet qui reste non codifiée. L’évolution de l’atteinte 

maculaire notamment en oedème maculaire est 

capricieuse. Sa régression est possible mais inconstante [147-148]. Le pronostic 

fonctionnel est souvent compromis du fait du caractère déjà irréversible des lésions.  

L’angiographie rétinienne couplée à l’OCT (ocular coherence tomography) maculaire 

doivent être systématique devant tout stigmate d’uvéite postérieure à la recherche 

de lésions maculaires. Elles seront répétées après/ou au cours du traitement afin 

d’évaluer l’efficacité thérapeutique. 

L’exploration de la fonction rétinienne par l’ophtalmoscope à balayage laser est 

actuellement d’un grand intérêt puisqu’il permet d’évaluer l’acuité visuelle maculaire 

même en cas de troubles des milieux au moyen 

de tests psychophysiques.  

2-5  Examens biologiques EMC 

Aucune anomalie biologique n'est spécifique de la maladie de Behçet. Un 

syndrome inflammatoire biologique est fréquemment retrouvé au cours des 

poussées : accélération de la vitesse de sédimentation, élévation de la protéine C-

réactive et des fractions C3, C4 et C9 du complément. Il existe une hyperactivité des 

polynucléaires neutrophiles et une élévation des lymphocytes T CD4 et CD8.          
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Le typage HLA-B51 est fréquemment retrouvé dans les formes oculaires : 64 % 

versus 14,3 % en l'absence d'atteinte oculaire [149] . 

Il existe une élévation de l'apolipoprotéine B chez les patients faisant des occlusions 

veineuses. De même, des anticorps anticardiolipines, une augmentation de 

l'agrégabilité érythrocytaire et une élévation des facteur V et VIII sont retrouvés dans 

les formes associant des thromboses vasculaires[150 ;151 et sont en corrélation 

avec le risque de vascularite rétinienne occlusive [150 ;152 ;153] . 

L'hyperhomocystéinémie augmenterait le risque d'occlusions vasculaires rétiniennes 

[154]. Celle-ci témoignerait de l'activité de la maladie et serait corrélée à 

l'augmentation de l'oxyde nitrique et de l'endothéline 1 retrouvée dans le sérum des 

patients atteints de maladie de Behçet [154]. L'augmentation de l'oxyde nitrique 

serait également objectivée dans l'humeur aqueuse [155]. L'hyperhomocystéinémie 

n'est pas retrouvée chez les patients n'ayant pas d'atteinte oculaire [154] . 

L'examen du liquide céphalorachidien, en cas de participation méningée, objective 

une pléiocytose le plus souvent panachée ou lymphocytaire, une 

hyperprotéinorachie et une augmentation inconstante des gammaglobulines. 
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2-6 .Le traitement  

Le but du traitement est de :  

- contrôler l'inflammation ;  

- réduire la fréquence et la sévérité des récidives ;  

- minimiser les complications et séquelles (glaucome, atrophie optique, 

dégénérescence maculaire postinflammatoire) ;  

- en diminuant au maximum les effets secondaires des traitements utilisés. 

La prise en charge de la maladie de Behçet doit être pluridisciplinaire, associant 

internistes et ophtalmologistes. 

a/La corticothérapie 

          La corticothérapie systémique est indiquée en cas de poussée inflammatoire. 

Elle fait appel à la méthylprednisolone (10 mg/kg/j, sans dépasser 1g/j, en 

perfusion sur 3 heures, pendant 3 jours), relayée par la prednisone à la dose de 1 à 

1,5 mg/kg/j sans dépasser 80 mg/j. Cette dose est diminuée progressivement par 

paliers de 10 % toutes les 1 à 2 semaines jusqu'à obtenir une dose-seuil de 5 à 10 

mg/j. Une dégression trop rapide prédispose aux rechutes. La prise 1 jour sur 2 

permet de réduire les effets secondaires. Les Japonais n'utilisent pas de corticoïdes 

par voie générale au long cours dans le Behçet oculaire, car certaines études 

rétrospectives auraient montré un pronostic fonctionnel à long terme meilleur chez 

les patients n'ayant pas eu de corticoïdes[156]. 

La corticothérapie à fortes doses permet de juguler la réaction inflammatoire en 1 à 

2 semaines et donc améliore l'acuité visuelle[157 ;158 ;159] , mais elle est 

insuffisante pour espacer les rechutes : un traitement de fond par les 

immunosuppresseurs est nécessaire. 
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Une corticothérapie locale est également nécessaire lors des poussées et repose sur 

la dexaméthasone en collyre, avec des instillations fréquentes quand le tyndall de 

l'humeur aqueuse est dense, de manière à éviter les synéchies iridocristalliniennes. 

Le relais est assuré par le rimexolone, qui aurait une action anti-inflammatoire quasi 

identique à celle de la dexaméthasone, mais sans ses complications. Dans les 

formes à participation postérieure prédominante, une corticothérapie locale sous 

forme d'injections latérobulbaires peut être adjointe. Cette corticothérapie locale est 

associée à un cycloplégique, l'atropine. 

Benitez Del Castillo Sanchez et Garcia Sanchez préconisent l'injection intravitréenne 

de triamcinolone à la dose de 4 mg/0,1 mL ; celle-ci permettrait de juguler 

rapidement la réaction inflammatoire, avec un gain visuel de 5 lignes en 1 

semaine[160]. 

b/Les immunosuppresseurs 

Les IS facilitent le sevrage cortisonique mais ne doivent pas être utilisés seuls 

en raison de leur lenteur d’action. Ils comportent le risque de myélosuppression 

avec ses conséquences infectieuses et d’oncogénécité à long terme. Ils sont donc 

réservés aux formes majeures de la maladie menaçant le pronostic vital et /ou 

fonctionnel. Ils sont contre-indiqués en cas de grossesse et/ou allaitement. La durée 

du traitement est de deux ans en moyenne. Les plus utilisés sont : 

• L’azathioprine 

L’azathioprine a une efficacité démontrée et son utilisation précoce semblerait 

améliorer le pronostic lointain pour certains [8,9]. Elle est utilisée à la dose de 

2 à 3 mg/kg par jour. Elle inhibe la synthèse d’ADN et ARN. Son action 

s’exerce essentiellement sur les T lymphocytes. Sa toxicité est surtout 

hépatique. 
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Dans une étude randomisée, en double insu contre placebo sur deux ans, 

chez 73 patients jeunes de sexe masculin, Yacizi et al. démontrent que 

l’azathioprine est efficace particulièrement sur l’atteinte oculaire. Il y avait 

aussi une diminution significative des ulcérations orogénitales et atteintes 

articulaires. Il est évident que le traitement de deux ans par l’azathioprine a 

un bénéfice réel dans le devenir à long terme de la vision. Donc les auteurs 

suggèrent l’azathioprine comme une mesure prophylactique chez les patients 

jeunes de sexe masculin avec des poussées d’aphtes orogénitaux à risque de 

développement d’une inflammation oculaire [161]. 

.La ciclosporine A 

Actuellement, la cicloposrineA a une position clé dans le traitement de la MB. 

Dans une étude contrôlée, randomisée en double insu de 96 patients avec 

uvéïtes récidivantes, la ciclosporine à la dose de 10 mg/kg par jour était 

comparée à la colchicine à raison de 1mg par jour. La ciclosporine était 

meilleure, entraînant une régression nette à la fois de la sévérité et la 

fréquence des poussées oculaires, ulcérations orogénitales et lésions cutanées 

[162]. Utilisée per os à raison de 3 à 5 mg/kg par jour, son efficacité est 

démontrée par inhibition des cytokines (IL2).  

Elle agit sur les T lymphocytes, son effet est suspensif. Sa toxicité rénale 

surtout pour des doses supérieures à 5 mg/kg par jour limite son emploi. Elle 

doit être évitée dans le Neuro-Behcet (moindre efficacité, effets indésirables 

neurologiques) [163,164]. 

 

• le cyclophosphamide : 

 Per os à raison de 2 mg/kg par jour, ou en bolus mensuel intraveineuse de 

750 mg/m2 d’action rapideet efficace [165 ;166]. Cependant, il n’a pas fait 
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l’objet d’études contrôlées. Il agit sur les lymphocytes B et T. Ses effets 

secondaires, dose-dépendants (fibrose pulmonaire, toxicité rénale et cystite 

hémorragique) plaident en faveur de son remplacement progressif par l’IFN et 

les anti-TNF. Il n’y a pas de 

supériorité des bolus mensuels par rapport à la forme orale. 

• le chlorambucil, d’efficacité reconnue , agit sur les lymphocytes 

B et T. Il est d’utilisation moins fréquente à cause d’une toxicité 

hématologique et un risque oncogénique plus important. 

Il est utilisé à 0,1 à 0,2 mg/kg par jour par voie orale. Il n’y a pas de 

supériorité du chlorambucil par rapport au cyclophosphamide [166] ; 

• le méthotrexate est faiblement actif dans la MB. Il est prescrit 

per os à raison de 7,5 mg répartis en trois prises, administré une fois par 

semaine. Sa toxicité est hépatique et pulmonaire. 

Il est tératogène et abortif. Il pourrait avoir un effet d’épargne cortisonique 

agissant sur l’inflammation oculaire et l’atteinte neurologique [167]. 

 

c/L’interféron-α 2a ou 2b (IFN-α) 

L’interféron α  2a ou 2b (IFN-) α semble efficace dans la MB. 

Immunomodulateur, antiviral, cytostatique, il a fait l’objet de nombreux travaux et a 

permis de contrôler des atteintes oculaires résistantes aux IS [168 ;169].  

Plusieurs questions restent sans réponse. Ces interrogations concernent la 

posologie, la durée du traitement, le moment du traitement, l’association éventuelle 

à d’autres thérapeutiques. En effet, il semble qu’en association avec la colchicine et 

la pénicilline, la prescription d’IFN alpha pendant six mois réduit le risque d’atteinte 

systémique, notamment oculaire et améliore le pronostic lointain [170].  
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D’après une étude turque, l’IFN α 2a  semble efficace comme thérapie alternative 

dans le traitement de la MB, notamment concernant les lésions cutanéomuqueuses. 

L’étude menée par Erkan Alpsoy et al. a été réalisée en double insu contre placebo 

sur 50 patients atteints de MB; les patients ont bénéficié soit d’un traitement sous-

cutané d’IFN-_ 2 a (6×106 UI) trois fois par semaine pendant trois mois, soit d’un 

placebo. 

 Le traitement par IFN α 2a a significativement réduit la durée (p = 0,02) et la 

douleur des ulcères buccaux (p = 0,01), ainsi que la fréquence des ulcères génitaux 

(p = 0,03) et des lésions papulopustuleuses(p = 0,01). On a noté aussi une 

diminution des signes articulaires et de l’érythème noueux sans signification 

statistique [171].  

Un groupe allemand, sur une étude rétrospective de 45 patients avec oculo-Behçet 

ont été traités par IFN α  sur une durée de 34 mois et 32 patients par cyclosporine A 

sur une durée de 48 mois : le groupe IFN a donné moins de rechutes oculaires et 

leur vision étaient meilleure par rapport au groupe ciclosporine. Quatre patients ont 

arrêté leur traitement dans le groupe cyclosporine/12 patients dans le groupe IFN.  

Wechsler et al. avaient aussi rapporté des résultats positifs dans une série de huit 

patients ayant résisté à divers traitements IS, ayant reçu trois MUI d’IFN α 2a  trois 

fois par semaine. Après plusieurs années de recul, six patients restaient contrôlés, 

deux ont pu être sevrés en IFN avec un recul respectif de 14 et 29 mois [172].  

Récemment, dans une étude rétrospective évaluant l’IFN α 2b, une équipe turque a 

rapporté une série de 51 patients avec uvéite postérieure réfractaire aux traitements 

usuels, ou ayant des effets indésirables liés à ceux-ci.  Les doses administrées 

étaient de cinq MUI par jour pour 41 patients ou tous les deux jours pour les 11 

autres, en association avec les corticoïdes, à l’exclusion de tout autre IS. À près une 

durée moyenne de 1,6 an, on note une amélioration significative de l’acuité visuelle 
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permettant une diminution de la corticothérapie. Dix-huit patients (35 %) ont 

interrompu le traitement : 11 du fait d’effets indésirables, six du fait d’une 

amélioration ou stabilisation durable de l’atteinte oculaire et un par absence 

d’efficacité [173]. 

D’après une méta-analyse récente, une réponse complète ou partielle a été obtenue 

dans plus de 90% des cas dans le traitement des manifestations cutanéomuqueuses 

ou oculaires [169]. Cette action bénéfique a été confirmée par une étude randomisée 

démontrant qu’en association avec la colchicine et la pénicilline, la prescription 

d’IFN dès le diagnostic posé et pendant six mois réduit le risque d’atteinte 

systémique, notamment oculaire et améliore le pronostic lointain [170].  

Lors de la 13ème   Conférence internationale de la MB, une étude prospective 

égyptienne utilise deux fois par jour des tablettes sublinguales d’IFN α comme 

traitement préventif des lésions buccales chez 21 patients porteurs de MB, 16 

d’entre eux avaient des aphtes majeurs ulcéreux. 

Après une période de suivi de 13,5 mois, la fréquence des ulcères a 

significativement diminué d’un épisode tous les 28 jours avant l’IFN à une fois tous 

les 61 jours après addition d’IFN. De plus, la durée des aphtes a régressé de 9,5 

jours à 4,6 jours.  

Dans une revue systématique de la littérature incluant 338 patients traités par IFN α 

2a ou 2b, Kotter et al. ont rapporté que 86 et 96% parmi ceux qui avaient 

respectivement une atteinte cutanéomuqueuse ou articulaire, ont évolué vers une 

rémission complète ou partielle mais les aphtes oraux ne répondaient que dans 36% 

des cas [174]. Zouboulis et al. ont signalé une amélioration des manifestations 

cutanéomuqueuses à partir du deuxième mois de traitement avec une rechute dans 

38% des cas, immédiatement ou dans les sept mois suivant l’arrêt du traitement ; 

l’IFN alpha 2a semble plus efficace que l’IFN α 2b sur l’atteinte cutanée (47 contre 
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7% de réponse complète) [169]. Il n’y a que peu de données sur les atteintes 

neurologiques, vasculaires et intestinales. 

La durée optimale du traitement n’était pas claire. La tendance est à privilégier un 

traitement de longue durée, et à espacer les injections à partir du sixième mois pour 

envisager un sevrage au bout de 12 à 24 mois de traitement [172].La rechute 

conduit à la reprise du traitement de façon plus prolongée. Les doses élevées sont 

plus efficaces, les rémissions les plus longues sont observées avec les doses les plus 

élevées mais pas avec un traitement plus long. 

Les effets indésirables sont fréquents, dose-dépendantes et non sévères. L’IFN α 

constitue donc une arme nouvelle dans le traitement de la MB. Cependant, ses effets 

indésirables et ses astreintes d’administration doivent être mis en balance avec son 

efficacité, le faisant réserver aux formes oculaires et articulaires résistantes. 

 Il faut attendre de mieux préciser les doses, le type d’IFN et la durée du traitement. 

Son utilisation dans les formes neurologiques et vasculaires, en première intention, 

n’a pas été formellement démontrée. 

d / Les inhibiteurs du TNF-α (anti-TNF-α) 

La MB est une maladie inflammatoire où le TNF  α est une cytokine fortement 

impliquée, secrétée de manière importante au cours des poussées. Un premier 

épisode d’uvéite postérieure impose un traitement par anti-TNF, qui n’est en 

revanche pas recommandé en cas d’atteinte du segment antérieur. En cas d’atteinte 

du SNC, les anti-TNF peuvent être essayés en cas d’échec au cyclophosphamide et à 

l’azathioprine. En cas d’atteinte digestive non stabilisée par les corticoïdes, c’est 

l’infliximab qui est recommandé. Les manifestations cutanéomuqueuses peuvent 

faire l’objet d’un traitement par l’infliximab ou étanercept, en fonction de leur 

résistance à la thalidomide ou à la colchicine. Les arthrites invalidantes peuvent 

aussi bénéficier de l’infliximab et de l’étanercept. 
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 Un groupe japonais a présenté lors de la 13e Conférence internationale de la MB, le 

devenir d’une forme chronique de Neuro-Behc¸et sous infliximab. Ils ont démontré 

que 14 semaines d’un traitement par infliximab pouvait stopper la progression de la 

maladie chez des patients résistants au méthotrexate, par réduction du niveau de 

l’IL6 dans le LCR. Aussi, ils suivirent cinq patients traités par infliximab pendant 

deux ans, tous les patients étaient fumeurs, trois ont arrêté de fumer, et deux non. 

Chez les fumeurs, les niveaux de traitements sont plus élevés impliquant donc une 

cause de résistance au traitement.  

Des chercheurs turcs ont aussi montré le bénéfice de l’infliximab dans l’atteinte 

oculaire, après six mois de traitement. Une étude grecque : une simple instillation 

d’infliximab réduit l’inflammation oculaire, plus rapidement que des injections 

intravitréennes de triamcinolone ou de fortes doses de méthylprednisolone 

intraveineuse.  

Plus intéressant, des chercheurs iraniens ont montré que les patients porteurs de MB 

surtout les hommes, avec atteinte oculaire, avaient des taux plus élevés de TNF dans 

le sérum en comparaison aux patients sans atteinte oculaire suggérant le rôle du 

TNF α  dans l’expression de la maladie. Une étude pilote iranienne, utilisant le 

rituximab pour dix cas d’oculo-Behçets résistant aux produits immunosuppressifs 

et corticoïdes a montré une amélioration nette après six mois de l’atteinte oculaire 

avec régression 

de l’oedème. L’acuité visuelle et la vascularite rétinienne se sont améliorées sans 

signification statistique. Vu le coût élevé des produits telle le rituximab et infliximab 

et le besoin d’un traitement agressif pour prévenir la cécité, les chercheurs iraniens 

utilisent volontiers l’association de ces produits aux agents cytotoxiques. 
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L’association au cyclophosphamide, à l’azathioprine et au prednisolone est efficace 

dans l’amélioration de l’acuité visuelle, l’uvéite postérieure et de la vascularite 

rétinienne et cela à long terme (plus de cinq ans). 

Parmi les anti-TNF, l’utilisation de l’étanercept n’a pas été importante dans le 

traitement de la MB par comparaison à l’infliximab. L’unique essai contrôlé, 

randomisé et en double insu de l’étanercept dans la MB a été récemment rapporté 

[175]. Cette étude a été menée durant quatre semaines, sur 40 patients avec 

atteintes cutanéomuqueuses. Le nombre moyen hebdomadaire d’aphtes buccaux, de 

lésions nodulaires et de pseudofolliculites était significativement plus faible chez 

ceux qui recevaient l’étanercept 25 mg deux fois par semaine par rapport au 

placebo. Dans la seule étude ouverte qui a évalué l’étanercept en cas d’atteinte 

oculaire sévère, en association pendant six mois au traitement conventionnel 

antérieur (corticoïde, azathioprine, ciclosporine), on a noté une stabilisation de 

l’acuité visuelle [176], mais cet effet n’est pas maintenu dans les six mois qui ont 

suivi l’arrêt du traitement. L’infliximab a été utilisé dans la majorité des cas de MB 

pour le traitement des manifestations oculaires. L’expérience du traitement des 

manifestations oculaires par l’infliximab s’agrandit de plus en plus depuis les cinq 

premiers cas de panuveîtes rapportés par Sfikakis. 

Dans la plus large série publiée à ce jour, 24 des 25 patients avec une atteinte 

oculaire (dont 15 réfractaires) ont eu une rémission rapide dès la première perfusion 

d’infliximab avec une amélioration de l’acuité visuelle de 3/10 sur l’échelle de 

Snellen [177].  

Plus récemment, Lanthier et al. ont évalué l’efficacité de l’adjonction de l’infliximab 

au traitement des uvéïtes de la MB avec un suivi à long terme. Il s’agissait d’une 

étude rétrospective de quatre patients ayant une uveïte sévère réfractaire aux 

traitements par corticoïdes et IS. La durée moyenne de suivi était de 11 mois (deux à 
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29 mois). Huit perfusions en moyenne (trois à 16) de 5 mg/Kg d’infliximab ont été 

administrées. 

L’efficacité du traitement (deux fois sur quatre) a été rapide mais transitoire. Une 

diminution des doses de corticoïdes est obtenue au prix de perfusions répétées 

d’infliximab [178]. Quelques cas d’atteintes gastro-intestinales [179], 

cutanéomuqueuses [180], articulaires [181] ou neurologiques centrales [182,183] 

ont pu bénéficier de ce traitement. 

Ce médicament semble efficace dans l’induction de rémission à court terme de 

toutes les manifestations de la MB, en particulier les panuvéïtes sévères et 

résistantes au traitement conventionnel. Cependant, l’évaluation de l’effet de 

l’infliximab est souvent biaisée par l’administration d’autres traitements et la courte 

durée de suivi. Son utilisation peut aussi être limitée par la survenue de nombreux 

effets indésirables : irritation aux points d’injections, céphalées, vertiges, nausées, 

douleurs thoraciques, dyspnée, prurit. Des infections sévères peuvent survenir 

dominées par la réactivation de tuberculose latente. 

L’apparition d’anticorps antinucléaires, voire de véritables syndromes 

lupus-like, l’aggravation d’une insuffisance cardiaque, embolie pulmonaire, 

lymphomes. . . 

Il est difficile de considérer ainsi l’infliximab comme traitement de fond de première 

intention dans la MB. Du fait de sa rapidité d’action, il serait possible de 

l’administrer au début de l’évolution de l’atteinte dans un but d’épargne de 

corticoïdes et de faciliter l’action d’autres IS conventionnels [184]. Cependant, la 

posologie, le rythme et la durée optimaux des perfusions méritent d’être 

standardisés. 
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e/ Autres thérapeutiques utilisées d’efficacité variable 

. Pentoxifylline 

Surtout dans les formes cutanéomuqueuses et oculaire par diminution du 

chémotactisme et inhibition du TNF alpha, à la dose de 600 mg par jour. 

. Le tacrolimus FK 506 

Rôle émergent en transplantation rénale et maladie autoimmune. 

per os, à raison de 0,05 à 0,20 mg/kg par jour. Son efficacité sur 

l’inflammation oculaire au cours de la MB semble supérieure à celle de la 

ciclosporine A, dont il partage le mode d’action et les effets indésirables. Par 

voie locale, appliqué deux fois par jour, il serait efficace dans la réduction de 

la fréquence et la douleur des ulcères buccaux en cas de résistance aux 

traitements usuels [166]. 

. Le mycophénolate mofétil 

Il est administré per os à raison de 2 g/j. Il agit sur les lymphocytes T et B; il 

empêche la synthèse de novo de la guanosine nucléotide par inhibition 

réversible de l’inosine monophosphate dehydrogénase. Les effets secondaires 

sont digestifs. Il est contre-indiqué en cas d’allaitement, la contraception est 

nécessaire. 

Mycophénolate mofétil peut avoir des effets d’épargne cortisonique dans le 

traitement des uvéites sans qu’aucun essai contrôlé ne soit présenté à ce jour 

dans la MB. 

. Les plasmaphérèses ou immunoglobulines intraveineuse 

Ils sont rarement proposées, aux effets transitoires, devant être réservées aux 

atteintes oculaires ou neurologiques sévères en attendant l’action des 

traitements anti-inflammatoires et/ou IS [166 ;168 ;169]. 

  



53 
 

f/Traitement des complications ophtalmologiques 

  La chirurgie de la cataracte compliquée ne peut être proposée qu'après une 

rémission d'au moins 3 mois [185 ; 186] . L'existence de rechutes pendant l'année 

qui précède la chirurgie augmente le risque de rechute postopératoire [187]  . Il faut 

préférer la phacoémulsification avec implantation [186 ;187] . Cette chirurgie doit 

être minutieuse, avec un excellent nettoyage du sac capsulaire et mise en place d'un 

implant cristallinien tout polyméthyl-méthacrylate ou à surface héparinée dans le 

sac capsulaire. Les implants cristalliniens en acrylique sont mal tolérés, 

responsables d'une exacerbation des phénomènes inflammatoires uvéaux et vitréens 

[188]. Une corticothérapie systémique périopératoire à la dose de 0,5 mg/kg/j, 

démarrée une semaine avant la chirurgie, permet de réduire le risque de rechute 

postopératoire. Les immunosuppresseurs sont maintenus. L'association d'une 

corticothérapie topique (dexaméthasone) en postopératoire est indispensable. 

Les résultats fonctionnels de la chirurgie de la cataracte compliquée sont 

conditionnés par la sévérité de l'atteinte du pôle postérieur, et notamment par 

l'atrophie optique et la dégénérescence maculaire postinflammatoire. Ainsi, l'acuité 

visuelle postopératoire serait significativement plus basse par rapport à celle des 

yeux opérés de cataracte dans les suites d'uvéites idiopathiques [189]. Un bilan 

électrophysiologique préopératoire comprenant un électrorétinogramme et des 

potentiels évoqués visuels est un bon indicateur pronostique [190]. 

Les territoires d'ischémie rétinienne secondaires aux occlusions veineuses sont 

photocoagulés au laser argon ou krypton, en période de rémission. Ce traitement 

est généralement bien toléré [191] ; parfois une corticothérapie prophylactique peut 

être nécessaire pour éviter une exacerbation des phénomènes inflammatoires. Un 
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oedème maculaire peut survenir ou s'aggraver dans les suites d'une 

photocoagulation rétinienne [192]. 

 La chirurgie vitréorétinienne est indiquée dans les formes compliquées 

d'organisation vitréenne. Elle permet d'améliorer la fonction visuelle, ainsi que de 

diminuer de façon significative le nombre et la durée des rechutes en postopératoire 

[193]. 
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g/Règles de traitement 

Au terme de toutes ces données et pour aboutir à un traitement 

rationnel il faut tenir compte des points cardinaux suivants : 

 Il faut débuter le traitement précocement 

Un traitement bien adapté permet de réduire le taux de cécité de 75 % à 20 % 

[194] . Le pronostic oculaire de la MB est très mauvais en cas de retard de 

prise en charge. L’évolution des lésions a abouti à une cécité bilatérale dans 

12 % des cas dans notre étude, 15,85 % dans la série de Filali Ansari [195], et 

dans 12,34 %dans la série de Benamour [196]. 

Il n’y a pas de guérison dans la maladie de Behçet. Il faut traiter les poussées 

inflammatoires (soulager les symptômes et prévenir ou limiter les dommages 

tissulaires), évaluer le pronostic (établir un traitement à long terme, approprié 

avec des réévaluations périodiques) et prévenir les récidives (améliorer la 

qualité de vie et diminuer la morbidité et la mortalité). 

 Identifier la sévérité de la maladie 

Il est important d’évaluer les facteurs pronostiques et d’identifier les patients 

à haut risque,de façon précoce, pour que chaque produit soit attribuée à 

temps pour la lésion sévère en utilisant des agents puissants telle la 

ciclosporine ou l’IFN alpha . Jusqu’à présent, il n’y a aucune variable de 

laboratoire qui permet de détecter les sujets à risque. 

 Les données des essais cliniques randomisés etcontrôlés sont limitées 

Les caractéristiques complexes de la MB, les différences dans la définition de 

la maladie sévère, le manque d’essais cliniques appropriés et la durée des 

essais trop courts sont autant des conditions qui gênent l’interprétation des 

résultats. Cependant, quelques essais randomisés et contrôlés ont été publiés 
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 L’utilisation des corticoïdes est habituelle 

Bien que les données des essais cliniques soient manquantes, les corticoïdes 

sont fréquemment utilisés pour le traitement des uvéïtes (locaux, généraux ou 

injections périorbitaires) Récemment, le triamcinolone intravitréen donne une 

réponse favorable chez des patients porteurs d’une MB avec oedème 

maculaire cystoïde. 

Les corticoïdes par voie générale sont aussi réservés aux formes oculaires 

avec atteinte uvéale postérieure ou vascularite rétinienne.  

 L’utilisation des immunosuppresseurs  

Beaucoup de patients porteurs deMB nécessitent des produits 

immunosuppressifs ou immunomodulateurs à cause des effets indésirables 

des corticoïdes à long terme, et aussi en fonction de la sévérité de la maladie. 

Du fait de leur long délai d’action par rapport aux corticoïdes, ils sont limités 

aux poussées inflammatoires aiguës. Quoiqu’il en soit, l’administration 

concomitante de produits anti-inflammatoires et IS a amélioré nettement le 

devenir des patients avec atteinte oculaire . 

 Infliximab ou interféron pour les atteintes oculaires résistantes 

Quelques patients restent sans réponse aux IS conventionnels. 

Dans une série de 880 patients de MB avec uvéïtes, le risque de perdre la 

vision après sept ans de suivi était de 21%chez ceux traités par les IS 

conventionnels. Une combinaison de produits IS de mécanisme d’action 

différent peut être justifiée dans le cas d’atteinte oculaire résistante au 

traitement mais aucun essai clinique n’a prouvé cela. Des résultats 

prometteurs ont été notés avec infliximab et IFN alpha 2a. Infliximab a un 

délai d’action rapide, supprimant les poussées aiguës récidivantes et un effet 

d’épargne cortisonique , cela a été rapporté par plusieurs études. De même, 
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l’IFN a conduit à une réponse rapide (deux à quatre semaines) administré chez 

des patients avec menace de panuvéite : 92% de rémission de l’inflammation 

oculaire. 

 Veiller aux effets indésirables spécifiques à la MB 

Généralement, les effets indésirables spécifiques à la MB n’ont pas été 

rapportés par des essais cliniques mais la neurotoxicité 

a été associée à l’utilisation de la ciclosporine. L’incidence des érythèmes 

noueux-like et des thromboses veineuses (TV) superficielles sont en 

augmentation en cas d’utilisation de la thalidomide. L’utilisation d’infliximab 

n’a pas été associée à des évènements indésirables spécifiques de la MB mais 

les patients doivent être contrôlés soigneusement sur la possibilité d’une 

tendance thrombotique ou neurologique résultant de l’inhibition du 

TNF 
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Conclusion : 

La maladie de Behçet est une maladie inflammatoire multisystémique 

chronique de cause inconnue. Elle est caractérisée par une aphtose 

buccogénitale récidivante, des lésions cutanées, une atteinte oculaire, 

articulaire, vasculaire et neurologique. Sa pathogénie demeure inconnue, 

bien que des facteurs viraux, génétiques (human leukocyte antigen B51), 

environnementaux et immunologiques soient évoqués. L'atteinte oculaire 

est un des critères diagnostiques majeurs de la maladie de Behçet et doit 

donc être systématiquement recherchée. L'uvéopapillite en est la 

manifestation oculaire la plus fréquente et menace le pronostic visuel. Les 

divers aspects ophtalmologiques, tels l'iridocyclite à hypopion, les 

vascularites occlusives, la pars planite, l'oedème maculaire et l'oedème 

papillaire, doivent être connus de tout ophtalmologiste, d'autant plus qu'ils 

peuvent être révélateurs de la maladie de Behçet. Conformément aux 

critères établis par l'International Study Group for Behçet Disease (ISG), le 

diagnostic de la maladie de Behçet est clinique, basé sur la présence 

d'aphtoses buccales récidivantes associées à au moins deux des atteintes 

suivantes : aphtose génitale, atteinte oculaire, atteinte cutanée et test 

pathergique cutané. Aucun examen biologique n'est pathognomonique. Le 

traitement des poussées inflammatoires comprend un traitement 

corticoïde local et général associé à un traitement de fond de la maladie 

basé sur les immunosuppresseurs.  
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Résumé : 

Les manifestations oculaires de la maladie de Behçet à propos de 22 cas. 

 

Introduction : La maladie de Behçet est une vascularite systémique et récidivante 

intéressant surtout les petites veines. L'atteinte oculaire constitue l'un des critères 

majeurs  du diagnostic de cette affection. 

Matériels et méthodes : Il s'agit d'une étude rétrospective menée au service 

d’ophtalmologie CHU Hassan II de Fès, de Janvier 2006 à Octobre 2009. Nous avons 

relevé les caractéristiques cliniques, thérapeutiques et pronostiques de l'atteinte 

oculaire chez les patients atteints de la maladie de Behçet. 

Résultats : Nous avons colligé 21 patients : 13 hommes et 8 femmes. La moyenne 

d'âge est de 27ans. 13 cas ont une atteinte bilatérale. Les manifestations oculaires 

sont dominées par l'atteinte uvéal chez 19 patients (16cas d’uvéite totale) et les 

périphlébites rétiniennes dans 16 cas. L’atteinte papillaire est observée chez 12 

malades et l’œdème  maculaire chez 7. 

Tous les  patients ont été mis sous bolus de corticoïdes, dont 16 ont nécessité un 

traitement immunosuppresseur. 

L’évolution a été  marquée par l’amélioration de l’acuité visuelle dans 17 yeux et 3 

patients ont gardé une cécité légale. La rechute des phénomènes inflammatoires est 

survenue chez 3 patients.  

Discussion : L'atteinte oculaire dans la maladie de Behçet occupe le deuxième rang 

après l'atteinte cutanéomuqueuse. L’homme jeune est le plus fréquemment touché 
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comme dans notre série. Les uvéites et les vascularites sont les manifestations les 

plus fréquentes dans notre série avec un risque évolutif vers la cécité. 

Conclusion : La maladie de  Behçet peut toucher les différentes structures oculaires, 

avec un  risque d’évolution vers la cécité d’où la nécessité d’une prise en charge  

précoce, agressive et multidisciplinaire. 
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