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@ Etude non exhaustive, analyse

5 Services

rétrospective de dossiers dans des

services de Médecine Interne
sur 20 ans (SMMI):

12 Services

1 Service

Groupe International d’etude (ISG+)

Cas individuels (1ISG-

I I Criteres d’inclusion:;



-Jatients
34
cains

74
siens

52
rrens



CRITERES DIAGNOSTIC

1ISG —
256 patients

17,6%

1ISG+
82,4%

rAphtose bipolaire + atteinte systémique - |
5 149 (58,2%)

( o z
Aphtose buccale + autre signe cutanée
| +atteinte systémique : 65 (25,4%)

Aphtose buccale + uvéite + atteinte
5 systémique : 38 (14,8%)

[ Aphtose génitale + autre signe cutané )

g +atteinte systemique : 4




GENRE

m Masculin

B Feminin

SEX RATIO 2,34



AGE DEB
28.7 ANS

AGE D
32,4 ANS

DELAI 3.5

0 .

21-30 31-40

ans ans

<=10 11-20
ans

11-50 51-60 >60
ans ans ans




m HLA BS1+
m HILABSI1-

BEHCET FAMILIAL

ATCD FAMIL
.S%




PREMIERES MANIFESTATIONS

EAPHTOSE BUCCALE

“APHTOSE BIPOLAIRE

APHTOSE +



PREMIERES MANIFESTATIONS

EAPHTOSE BUCCALE
APHTOSE BIPOLAIRE
APHTOSE +

EAPHTOSE GENITALE

R ATTEINTE OCULAIRE ]

ETHROMBOSE VEINEUSE ]

ATTEINTE ARTICULAIRE ]

ATTEINTE ARTERIELLE

EAUTRES



Manifestations cutanéo-muqueuses
Aphtose buccale : 99,7% Aphtose génitale : 83,.2% |




Manifestations cutanéo-muqueuses

Erythéme noueux 19,7%
- Aphtose périanale 4,6%
Aphtose cutanée 2.,3%

Test pathergique positif
294/642 patients




MANIFESTATIONS
ARTICULAIRES

€ st

33,4 %
Arthrites 13.2 %
Sacroiliite 16 patients
Kyste poplité 11 patients
Myosite localisée 10 patients

SPA ¢ patients



Manifestations

5 oculaires

-

UVEITE SANS

21%

~

)

e

\

691 YEUXATTEINTS

|

452 PATIENTS

4

i )

39.3%

r PANUVEITE \

k 54.,4% 4

\ 25,7% /

r UVEITE ANT \

\ 19.8% :

" VASCULARITE RET |
11,6%

| CECITE 93 patients |
16.2%

\.

J




B~ ATTEINTE

AN,
7 1'% NEUROLOGIQUE { 11,4% J
. \ F \\\
4 = | ATTEINTE PARENCHYMATEUSE P A
89 patients (53,3%) ASSOCIATION
Trone cérébral : 33 patients TVC/ATTEINTE
PARENCH.
o9 patients
THROMBOPHLEBITE ) | 4
CEREBRALE
33 patients / MENINGITE : 10 \
(19,7%) HTIC:19

AUTRES
98 patients

TABLEAU D’AVC : ¢
TABLEAU DE MYELITE : 3
AUTRES NEURO : 13

QIEMORRAGIE MENINGEL :

L/




ATTEINTES
CARDIAQUES

37 PATIENTS
2,5%

PERICARDITE : 17

THROMBOSE
INTRACARDIAQUE : 11

ATTEINTE
CORONARIENNE: 7

MYOCARDITE :4







Frequence Genre & Age Délai Distribution T.V Att.Art

ANGIOBEHCET
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Frequence

Fréquence de Pangio-Behceet dans les pays du Maghreb

MAROC! ALGERIE | TUNISIE TOTAL
103
n 442
2%, A4 100

ANGIOBEHCET
30,3%




Fréquence de 'angio-Behceet dans différents groupes ethniques

Annee Auteurs rays Patients ANgIo-
Jiley
Weschceler
1990 Benamour maroc 10 23
1992 Koce Y Turquie 137 2¢.¢
1997 Gurler A Turquie 2147 16.S
1997 Z.ouboulis Allemagne 137 27.¢
1998 Ghodbani Tunisie 300 39
2000 Ames PRJ Angleterre 3 32
2003 Tohme A Liban 140 13
2005 Alekberova ZiS Rssie 151 24,9
2006 Sarica-Kucukoglu R Turquie 2319 14,3
2006 Hamzaoui-Bchir S Tunisie 219 25.4

Chine

Iran
2011 Tarki E Tunisie 116 26

2013 SMMI Maghreb 1460 30.3




Genre & Age

Age de survenue de 'angio-Behcet

Annee Auteurs Pays
1997 Gurler A Turquie
2002 Mahjoub Tunisie
2003 Tohme A Liban
2005 Alekberova ZiS Russie
2006 Sarica-Kucukoglu R Turquie
2007 Houman MH Tunisie
2011 Ideguchi Japon

Tunisie

2013 SMMI Maghreb

Prédominance masculine Sex-ratio 2.6 a 9.0.



Délai

651 22
ans

Angio-Behcet se développe durant les 10 ans apres le diagnostic

Période critique les 9 premieres années

Inaugurale dans 4 % des cas ('T'V)

Inaugurale dans 3 a 6% des cas dans la littérature



Distribution

ANGIOBEHCET
[442 (30,3%)]

THROMBOSES VEINEUSES
420 (95% AB. & 28,8% MB.)

ATTEINTE ARTERIELLE
59 (15,.3% AB, & 4% MB.)

ATTEINTE VEINEUSE
ETARTERIELLE

18 (4,2% AB. & 1% MB.)



THROMBOSES VEINEUSES

" (" TVMB INFERIEURS ]

et | 336 (23%)
|



http://www.univers-femmes.com/fiche.php?pg_code=449&pg_origine=ref_UF
http://www.univers-femmes.com/fiche.php?pg_code=449&pg_origine=ref_UF

TV CAVE SUPERIEUR
45 (3.1%)

VEINES HEPATIQUES
18 (1,.2%)

TV SUPERFICIELLES
7¢ PATIENTS

MEMBRES SUP.
25 PATIENTS




TV CAVE INFERIEUR
57 (3,9%)

Angio-TDM . Coupes axiales



» La manifestation vasculaire la plus
fréquente (80 a 90%) 1/3 des patients

» Prédominance masculine

» Délai d’apparition variable

» 'TVS fréquentes, fugaces, migratrices, récidivantes

» M.I>VCS > VCI > VSH > M.S > Jugulaires




Att.Art

EVRISMES ARTERIELS
58 PATIENTS (4%)
60 LOCALISATIONS
~ ~N
ARTERES ROMBOES ARTERIELLES
PULMONAIRES 16 PATIENTS (1,.1%)
g

33 PATIENTS




AORTE ABDOMINALE
10 PATIENTS

PHILIPS

Anévrysme de l'aorte abdominale sus rénale, fissuré et compliqué d’'un hématome



[ AUTRES LOCALISATIONS ]

[ &8
ARTERE POPLITEE : 2 \
TIBIALE ANT: 1
ARTERE FEMORALE : 3
MESENTERIQUE SUP :1
CAROTIDE PRIMITIVE :2
TRONC BRACHIOCEPHALIQUE :
1

SOUS CLAVIERE : 2

RADIALE : 2
RENALE: 1




Att.Art

Fréquence de Patteinte artérielle au cours de la M B dans la littérature

|
Auteurs

-

Lakhanpal
Weschcler
Benamour
Hamza
Koe Y
Chariboost
Bayraktar
Tohme A

Hamzaoui-Bcechir S

Sarica-Kucukoglu R

Kikuchi

Tarki E

Saadoun
SMMI

Pays

Japon

France

maroc

Tunisie

Turquie

Iran

Turquie

Liban

Tunisie

Turquie

Japon

Tunisie
France
Maghreb




Distribution de 'angio-Behcet dans la littérature

Angio- Atteinte Atteinte

Auteurs Behcet(n=) | veineuse %) | artérielle(%) | mixtes (%)

Benamour 0
Koe Y 38 0
Kabbaj 40 54

Kusu 192 0
Khiari 306 11.2
Mahjoub 114 7.9
Hamzaoui-Bcehir S 132 14.3
Sarica-Kucukoglu R 332 13.3
Tohmé 18 54
chaaba 31 13
Tuarki E 31 16

Série Maghreb 442 420 (28,8) 39 (4) 18 (1,2)



Fréquence selon le type d’atteinte artérielle au cours de la M B dans la littérature

Att. Artérielle evr.
Auteurs Pays (n= nbre d’art. | Anévr. | Thromb
touchées mb

Weschcler France 15
Ko Gy Corée 21 [ S 10 ] 3
Tohme A Liban 6 54
Ben Said Maroc A9 43 3
Hamzaoui- Tunisie 22 2 54
Ideguchi Japon S [ 2 6 ]
Tuarki E Tunisie 11 6

SMMI Maghreb 29 5% 16 33



Att.Art

Rare, fréquence sous estimée (asymptomatique)

Etude autopsique systématique de 170 MB décédés
toutes causes confondues, atteinte artérielle chez 57
patients : 34 % des cas

Lalkhanpal S. Human Pathol 1985:16:790-5

\

Habituellement tardive 7.9 ans en moyenne entre le ler signe
de la M B et la découverte de lésions artérielles

Exceptionnellement inaugurale

Tabagisme facteur de risque de Patteinte artérielle au cours de

laMB
Kalklamani V'G. Adv Exp Med Biol 2003:528:323-7



Att.Art

Role des traumatismes dans la genese des atteintes
artérielles: ponction artérielle, chirurgie
vasculaire ou traumatisme fermé intéressant les
axes vasculaires.

Pronostic sévere

Ubiquitaires

A.P > Aorte. abd > A. Fémorale > A. Iliaque > A. Poplitées >
sous clav > carotides

Multifocales

Récidivantes



PARTICULARITES CLINIQUES DE LA SERIE

Critéres ISG+
Aphtose génitale
Pseudofolliculite
Erythéme noueux

Test pathergique +
Atteinte articulaire
Atteinte oculaire
AngioBehcet
Thromb. V
Atteinte Artérielle
Atteinte Neuro

HOMMES

83
84,5
67.2
15,9

45,6

46,8
43
36,6
34,6
4,9

1.7

FEMMES
81,6

80

62,8
29,7

40,6

70,1
30,6
14,5
14,9
1.6

1

p
NS

0,01

0,05
<0,0001

NS

<0,0001
<0,0001
<0,0001
<0,0001
<0,0008

NS



ASSOCIATIONS

[ Pas d’association Angio Behcet & atteinte neurologique ]

Pas d’association atteinte oculaire & atteinte
neurologique

-

Moins d’'atteinte oculaire chez les Angio Behceet
28% vs 44,1% (p<0,0001)
Dans les trois pays

~




HLA B31 & SIGNES

ATIUINTE 29 10, | 28,29 NS

ATTEINTE . 11,9%  7.6% 0,03



COMPARAISON AVEC LA
LITTERATURE

MAROC ALGERIE TUNISIE LITTERATURE

Aphtose buccale 99.6 99.8 99,6 92-100
Aphtose génitale 93.2 9.4 $6.1 60-93
Pseudofolliculite 46,6 69.2 69.6 36-606
Erythéme noueux 214 21.9 17,2 15-64
Atteinte articulaire A7.A4 51.6 YA 45-70
Atteinte oculaire 40,6 45,8 33.9 34-70
AngioBehcet 44 27.2 28 6-35
Atteinte Neuro 10.7 10.9 12.2 2-44

Atteinte digestive 0 1.3 1.6 1-16



Comparaison ISG+/ ISG-

APHTOSE B
APHTOSE G
PFN
PATHERGY
OCULAIRE

ARTERIEL
NEURO

ISG+

100
88,2
9.3
oL.3
43,9

|
\
|\’-‘\
I_
j

11,1

ISG-

98,4
29,4
20,7

9,2
18

P

<0,001
<0,001
<0,001
<0,001
<0,001

<0,001
<0,001
0,01
NS



PARTICULARITES PRONOSTIQUES

HOMMES| FEMMES p

CORTICO. 54,7 <0,0001

IMMUNOS 13.3 <0,0001

CECITE 3.7 0,002

DC 0.2 00,0002



MORTALITE

| 2.6%

[ CAUSES DE DECES ]

/ RUPTURE ANEVRISME : 7 \

NEUROBEHCET :5
COMPLICATIONS INFECTIEUSES : 5
NEOPLASIES : 2
BUDD CHIARI : 2
EMBOLIE PULMONAIRE : 2
POST OP CHIRURGIE CARDIOY. : 2
COMPLICATIONS T CAVE SUP: 1
AMYLOSE AA:1

/SEXE MASCULIN\

28

ANGIOBEHCET
19

ATTEINTE NEURO

\ TAMPONNADE : 1 /

12

\_

/




COMPARAISON INTER MAGHREB

MAROC ALGERIE TUNISIE p
Sex Ratio 1,93+ 2,54% 0,001
Aphtose génitale 75,4 86,1 <0,0001
" Pseudofolliculite = 46,6* | 692 | 696 | <0,0001
Erythéme noueux 21.4 21.9 17,2 NS
Atteinte articulaire 474 51,6 S7,06* 0,01
© Atteinte oculaire 40,6 = 438 10,0001
AngioBehcet 27.2 28 <0,0001
Thromb. V 26,3 25.8 <0,0001
Atteinte Artérielle 2.4 4 0,0009
Atteinte Neuro. 10.7 10.9 12.2 NS

Biais difficilement évitables :
- Etude rétrospective
-  Multicentrique (évaluée et explorée de facon hétérogene)

e S« Recrutement différent




Quelques pwlmts ae re



Traitement de I’angio-Behget:
Traitement médical

Aucun consensus n'existe dans le traitement des complications vasculaires

Pas de consensus sur Putilisation des anticoagulants en cas de thrombose
veineuse au cours de M B

Vu Pabsence d’études controlées, AC en cas de 'TA et TV doit étre discutée au
cas par cas) risque en cas d’anévrisme

Corticothérapie est la pierre angulaire du traitement des formes graves

Immunosuppresseurs réservés aux formes majeures (Cyclophosphamide)
EULAR recours systématiques (2009)

Azathioprine eflicacité au cours des anévrismes de 'A.P

Ciclosporine A
Interféron
Anti TNFo (insuffisamment évalué dans 'angioB7)



Traitement de I'angio-Behcet:
Traiternent chirurgical

Chirurgie indiquée en cas :

- Echee du traitement médical
- Anévrisme symptomatique
- Anévrisme rompu ou en voie de rupture

- Anévrisme aortique dont la taille dépasse 50 mm de
diametre.

Chirurgie décevante dans les thromboses artérielles:

Progression de la thrombose sur le greffon

Formation d’anévrysmes anastomotiques dans plus de 50
% des cas



Traitement de I’angio-Behget:
Traitement endovasculaire

Bonne alternative au traitement chirurgical (Embolisation
des anévrismes

Endoprotheses (exclusion du sac anévrismal et rétablissement
de la continuité artérielle)

Faible taux de mortalité 0.6 a 3.5 % et taux élevé de succes et
suites post-opératoires plus simples

Expose au risque de survenue d’anévrysmes au point de
ponction



Prédominance masculine
Formes masculines plus graves

Mortalité¢ dominée par Anévrismes et atteinte
neurologique

Moins d’atteinte oculaire chez patients avece 'T'V

Seul Angio Behceet plus fréquent chez I1SG-

Intégrer atteinte vasculaire dans les criteres



Aucun consensus n'existe dans le traitement de
Pangio-Behcet

Perspectives d’avenir

Multidisciplinarité









~Merci pour votre

attention*



