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Résumeé

Objectif : La maladie de Behcet (MB) est une vascularite inflammatoire, non autoimmune, multisystémique, d’étio-
logie inconnue. Les atteintes vasculaires y sont relativement fréquentes mais celles de localisations médiastinales
sont rares. Le but de ce chapitre est de souligner la particuliére gravité des atteintes vasculaires médiastinales de
la MB.

Matériel : Nous avons étudié de maniére rétrospective une série de 15 cas de lésions vasculaires médiastinales .Une
patiente a présenté un important thrombus au niveau du ventricule droit, 8 patients ont eu une thrombose veineuse
cave supérieure, 2 patients ont présenté une thrombose du tronc veineux innominé, 1 patient a eu un faux ané-
vrisme du tronc artériel brachio-céphalique (TABC) qui était associé a un syndrome cave supérieur, 2 patients ont
eu un faux anévrisme de la paroi postérieure de la crosse aortique et un patient a eu un faux anévrisme de l’aorte
thoracique distale. L’age de cette série est compris entre 25 et 53 ans avec une moyenne de 36 ans. Tous les pa-
tients avaient des signes cliniques évocateurs de la MB notamment une aphtose bipolaire bucco-génitale. Les lésions
veineuses et la thrombose du ventricule droit ont été traitées médicalement (anticoagulant, corticoide, immuno-
suppresseur). Les faux anévrismes de la crosse aortique ont été traités par voie endovasculaire par la mise en place
d’une endoprothese couverte et celui de [’aorte thoracique distale par la mise en place d’un stent multicouches. Le
faux anévrisme du TABC a été traité par une chirurgie ouverte : interposition d’une prothese et réimplantation de
’artére sous-claviére droite.

Résultats : Il y a eu 4 déces au cours d’un suivi moyen de 6 ans .4 récidives sont survenues au cours ce suivi, exclu-
sivement veineuses.

Conclusion : Les complications vasculaires médiastinales de la maladie de Behcet sont graves et posent de sérieux
problémes thérapeutiques. Le pronostic vital dans ces cas n’est amélioré que par la poursuite au long cours de la
bithérapie (corticoide, immunosuppresseur) et un suivi rigoureux

Abstract

Objective: Behcet's disease (BD) is an inflammatory vasculitis, multisystem, of unknown etiology. It is common in
Japan and in the Mediterranean basin, particularly in North Africa. It begins in young adults, mostly male sex .lts
most common manifestations are mucocutaneous and ocular. But BD also reached the arteries and veins of any
caliber. Venous thrombosis is the most common vascular involvement. Arterial lesions are rare but they are much
more serious when they declare as false complex aortic aneurisms. Thoracic aneurisms are infrequent attacks.
Among them, the mediastinal lesions commit life-threatening whether they are pulmonary aneurisms and false
aneurisms of the aortic arch or descending thoracic aorta .They are disturbing in cases of thrombosis extent of the
superior vena cava (SVC) .The intracavitary cardiac thrombosis and coronary lesions may occur during evolution of
BD .They pose therapeutic problems. The purpose of this chapter, through a study of 15 cases of cardiac and vascu-
lar lesions (SVC and thoracic aorta), is to highlight the mediastinal involvement in BD which is particularly serious
and difficult to treat because forcing him to choose between medication with deleterious side effects sometimes
prescribed for life and to close monitoring associated with limited therapeutic in time but with a high risk of serious
recurrences.

Methods: We studied retrospectively a series of 15 cases of mediastinal vascular lesions .A patient presented a
large thrombus in the right ventricle, 8 patients had SVC thrombosis,2 patients developed venous thrombosis trunk
innominate, 1 patient had a false aneurysm of the innominate artery that is associated with SVC syndrome, 2 pa-
tients had a false aneurism of the posterior wall of the aortic arch and one patient had a false aneurism of the
distal thoracic aorta .The age of this series is between 25 and 53 years (mean 36 years). All patients had signs sug-
gestive of BD including oral and genital bipolar aphtosis. The venous lesions and ventricular thrombosis law were
treated medically (anticoagulant, corticosteroid, immunosuppressive). The false aneurysms of the aortic arch were
treated by a covered stent and the distal thoracic aorta false aneurysm by a multilayer stent and that of the inno-
minate artery was treated by open surgery: insertion of a prosthesis and reimplantation of the right subclavian
artery.

Results: There were 4 deaths during a mean follow-up of 6 years .4 recurrences occurred during this monitoring,
exclusively venous.

Conclusion: Cardiac and vascular complications of mediastinal BD are serious and present large therapeutic pro-
blems. The prognosis in these cases is enhanced by continuing the long course of dual therapy (corticosteroid, im-
munosuppressant) and rigorous monitoring.
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La maladie de Behcet (MB) est une vascularite inflammatoire,
multisystémique, d’étiologie inconnue. Elle est fréquente au
Japon et dans le bassin méditerranéen, notamment au
Maghreb. Elle débute chez ’adulte jeune, le plus souvent de
sexe masculin. Ses manifestations les plus fréquentes sont
cutanéomuqueuses et oculaires. Mais la MB atteint aussi les
artéres et les veines de tout calibre. Les thromboses vei-
neuses sont les plus fréquentes parmi les atteintes vascu-
laires. Les lésions artérielles sont plus rares mais elles sont
beaucoup plus graves lorsqu’elles se déclarent sous forme de
faux anévrismes complexes. Les atteintes thoraciques sont
peu fréquentes. Parmi elles, les lésions médiastinales enga-
gent le pronostic vital qu’ils s’agissent d’anévrismes pulmo-
naires, de faux anévrismes (FA) de U’arche aortique ou de
’aorte thoracique descendante .Elles sont inquiétantes dans
les cas de thrombose étendue de la veine cave supérieure
(VCS).Les thromboses intra-cavitaires cardiaques et les lésions
coronariennes peuvent survenir au cours de ’évolution de la
MB .Elles posent des problemes thérapeutiques. Le but de ce
travail, a travers une étude de 15 cas de lésions cardiaques et
vasculaires (VCS et aorte thoracique), est de montrer que
’atteinte médiastinale de la MB est particulierement grave et
de traitement difficile car obligeant a choisir entre des médi-
caments avec des effets secondaires délétéres prescrits par-
fois a vie et une surveillance étroite associée a une thérapeu-
tique limitée dans le temps mais avec un risque élevé de sé-
rieuses récidives.

Méthodes

Nous avons étudié de maniére rétrospective une série de 15
cas d’atteintes vasculaires médiastinales survenues lors de la
MB, pendant une période 10 ans (2005-2015). Les anévrismes
pulmonaires ont été exclus de cette étude. La moyenne d’age
est de 36 ans (extrémes 25 et 53 ans). Le sexe masculin est
prédominant : 11 hommes pour 4 femmes. Cette série com-
porte :

¢ 1 cas de thrombus du ventricule droit chez une patiente qui
avait déja une thrombose massive de la veine cave infé-
rieure et des veines sus-hépatiques ;

¢ 10 cas d’atteintes veineuses médiatisnales : 8 cas de throm-
bose de la veine cave supérieure (VCS) et 2 cas de throm-
bose du tronc veineux innominé ;

e 4 cas d’atteintes artérielles exclusivement des FA : 2 de
’arche aortique distale, 1 volumineux de l’aorte descen-
dante distale dans le médiastin postérieur et 1 du tronc
artériel brachio-céphalique(TABC) associé a une ancienne
thrombose de la VCS. Le diagnostic a été posé tantot selon
les critéres de U’ISGB (1) et tant6t selon les critéres de Da-
vatchi (2,3).

Les atteintes cardio-vasculaires médiastinales ont été révéla-

trices de la MB dans 4 cas. Tous les patients avaient eu une

aphtose buccale, 12 une aphtose génitale, 4 des lésions ocu-
laires a type d’uveite, 4 des lésions cutanées a type de pseu-
do-folliculites.4 patients avaient un antécédent de thrombose
veineuse profonde en dehors du territoire cervico-médiastinal
et un autre un antécédent de FA de l'artére fémorale com-
mune traité par une endoprothése qui était occluse et asymp-
tomatique. Une échographie doppler a été faite dans tous les
cas. Deux cas de cavographie supérieure ont été réalisés.

C’est ’angioscanner, réalisé dans presque tous les cas, qui a

permis de poser le diagnostic lésionnel et d’évaluer le siege,

’étendue et les caractéristiques de la lésion vasculaire.

Le traitement des thromboses veineuses et du thrombus du VD

a été assuré par des anticoagulants (héparine a bas poids mo-

léculaire relayée par un antivitamine K). Les patients les plus

récents ont recu un anticoagulant direct par voie orale, le

Rivaroxaban. La corticothérapie (1mg par kilo et par jour puis

a dose dégressive dés normalisation de la CRP) et un immuno-

suppresseur (Azathioprine : 2.5 mg par kilo et par jour) sont

systématiquement associés pendant au moins 1 an. Des sé-
quelles invalidantes d’un syndrome cave supérieur ont néces-
sité la réalisation d’un pontage prothétique entre le tronc
veineux innominé gauche et ’auricule droit.

Le FA du TABC a été opéré en catastrophe car il était com-
pressif et suffocant. Par sternotomie, une prothese a été in-
terposée entre Uorigine du TABC et la carotide commune
droite. L’artére sous-claviére droite a été réimplantée sur la
prothése. Toutes les anastomoses ont été renforcées par des
attelles prothétiques. En raison des séquelles thrombotiques
étendues des veines du systéme caves supérieur, un pontage
prothétique entre la veine sous-claviére gauche distale et
Uauricule droit a été associé au traitement du FA du TABC.
Les deux FA de larche aortique distale ont été traités de
maniére hybride transposition sous-clavio-carotidienne
gauche et insertion d’une endoprothese couverte couvrant
largement la perforation aortique. Le volumineux et compres-
sif faux anévrisme de ['aorte thoracique distale a été traité
par la mise en place d’un modulateur de flux multicouches ou
stent multicouches (MFM). La bithérapie (corticoide et immu-
nosuppresseur aux mémes doses que celles instituées pour les
lésions veineuses) a été systématiquement associée.

Résultats

Le suivi moyen est de 6 ans. Il y a eu 4 décés. Un décés est
survenu en post-opératpoire a la suite d’un syndrome de dé-
tresse respiratoire aigiie (cas du faux anévrisme du TABC). Le
deuxiéme décés est survenu a la suite d’une rupture de faux
anévrismes de l’aorte ceeliaque, 9 mois apres la mise en place
d’une endoprothese couverte pour un FA de la crosse aortique
chez une patiente qui suivait trés mal son traitement médi-
cal .Un autre déces est survenu a la suite d’une hémoptysie
massive secondaire a une rupture de varices bronchiques, 4
ans apres une thrombose de la veine cave supérieure. Le der-
nier déces est secondaire a une insuffisance hépatique aigue
survenue chez une patiente deux ans apres une thrombose
cave inférieure étendue, une thrombose des veines sus-
hépatiques et un thrombus du VD.

Les endoprotheses ont évoluées normalement. Il n’y a pas eu
de récidives de FA pour les deux patients qui sont restés vi-
vants mais au prix d’une bithérapie prescrite pour une longue
durée. Il y a eu 4 récidives thrombotiques veineuses caves
supérieures et une embolie pulmonaire dés ’arrét du traite-
ment médical. Ces récidives sévéres ont obligé a ’instaura-
tion de la trithérapie pour une durée indéterminée : anticoa-
gulant, prednisone a doses dégressives jusqu’a une dose de 10
mg et azathioprine.

Discussion

Le Diagnostic de MB est essentiellement clinique. Il est basé
sur les critéres de U'ISGB (1). Si a des ulcérations orales récur-
rentes plus de 3 fois par an, s’associent deux des manifesta-
tions suivantes : ulcérations génitales récurrentes, lésions
oculaires, lésions cutanées et un pathergy test positif, le dia-
gnostic de MB sera posé avec une spécificité de 96 % .Nous
utilisons actuellement, le plus souvent, les critéres diagnos-
tiques décrits par Davatchi qui donne 2 points a l’apthtose
génitale et a l’atteinte oculaire,1 point a ’aphtose buccale,
aux lésions cutanées ou au pathergy-test positif et surtout 1
point a atteinte vasculaire (veineuse et/ou artérielle).Le
diagnostic sera établi a partir de 3 points, avec une spécificité
qui peut atteindre 96 % (2,3).

La MB est multisystémique pouvant léser tous les organes en
dehors du rein. Les atteintes cardio-vasculaires médiastinales
sont rares (4) mais elles sont graves car elles engagent, fré-
quemment, le pronostic vital.
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Les lésions cardiaques surviennent dans 1 a 5 % des cas de MB
(5). Il peut s’agir d’une fibrose endomyocardique (6), d’une
péricardite, d’une dysfonction valvulaire (7), d’une rupture
des sinus de Valsalva (8), d’atteintes coronariennes avec in-
farctus du myocarde et de thrombus intra-cavitaire (6)
comme ce fut le cas d’une de nos patientes. Le chylopéri-
carde en rapport avec la MB est trés rare et peu de cas ont
été publiés. Il est secondaire a une extension d’une throm-
bose de la VCS qui ferme Uorifice du canal thoracique. Il est
traité médicalement. Il nécessite, parfois, une ligature de la
crosse et la création d’une fenétre pleuro-péricardique
(9,10).

Un syndrome cave supérieur sans thrombose est possible. Il
est en rapport avec une sténose de la VCS par épaississement
pariétal secondaire au processus inflammatoire puissant de la
MB (11). Son traitement repose aussi sur la trithérapie
(anticoagulants, corticoides, immunosuppresseurs).

Les thromboses de la VCS surviennent dans 2,5 % cas de MB
(12). La MB est d’ailleurs une cause fréquente de thrombose
de la VCS dans les pays ou son incidence est élevée. Elle peut
étre primitive ou secondaire a U’extension d’une thrombose
axillo-sous-claviere et elle peut étre associée a une throm-
bose de la veine cave inférieure. Dans ces cas, la recherche
d’un anévrisme pulmonaire doit étre systématique car fré-
quemment associé. Le syndrome cave supérieur est grave car
la thrombose est rapidement extensive et massive (13). Une
hémoptysie abondante par rupture de varices bronchiques, un
de nos cas, peut en étre la conséquence. Il en est de méme
des hématémeses par rupture de varices cesophagiennes se-
condaire au développement d’une circulation collatérale mé-
diastinale vers les veines a«sophagiennes. Le traitement des
thromboses veineuses graves fait appel a la trithérapie. Les
corticoides et les immunosuppresseurs sont indiqués. Selon
UEULAR, Uefficacité des anticoagulants et des antiagrégants
plaquettaires n’a pas été démontrée (14).Nous pensons, néan-
moins, que les anticoagulants sont indispensables, prescrits au
long cours, parfois a vie en cas de récidive. Dans les séquelles
invalidantes d’un syndrome cave supérieure, des techniques
de pontages prothétiques et des techniques endovasculaires
peuvent étre réalisées afin d’améliorer la situation clinique.
La prévalence des lésions aortiques au cours de la MB n’est
que de 1.5 % a 2.7 % des cas (15). Elles se manifestent sou-
vent sous la forme de FA particulierement graves car enga-
geant le pronostic vital en raison du taux élevé de mortalité
secondaire au haut risque de rupture (16). Les FA de l'aorte
thoracique sont plus rares que ceux de l’aorte abdominale
mais ils se rompent plus fréquemment en raison de leur dia-
gnostic tardif car initialement asymptomatiques (17). Les faux
anévrismes aortiques se traitent chirurgicalement par rempla-
cement prothétique. Nous avons U’habitude de renforcer sys-
tématiquement toutes les anastomoses par des attelles pro-
thétiques. Les FA de localisations complexes (aorte viscérale,
arche aortique) sont a Uorigine de difficulté opératoire et
d’une morbidité non négligeable. Ces raisons ont amené a
proposer le traitement endovasculaire, qui s’est beaucoup
développé ces derniéres années, dans le traitement des FA
aortiques. Hama a rapporté en 2004 un cas de FA aortique
traité avec succeés par voie endovasculaire (18). Les FA de
’arche aortique s’opérent généralement sous circulation ex-
tra-corporelle (19). Hong a publié en 2011 un cas de FA thora-
cique traité par une technique hybride (pontage carotido-
carotidien et mise place d’une endoprothése couverte) avec
une bonne évolution a 2 ans (20). Nous avons utilisé la tech-
nique hybride dans deux cas. Dans un cas le traitement endo-
vasculaire a fait appel a un stent multicouches (modulateur
de flux multicouches) pour un FA de l’aorte thoracique distale
avec un excellent résultat a 2 ans. Il n’y a eu aucune compli-
cation en rapport avec ’endoprothése pour nos trois cas rap-
portés de FA aortiques médiastinaux complexes. Néanmoins le
nombre de cas publiés et le suivi a long terme sont encore

insuffisants pour juger de U'efficacité du traitement endovas-
culaire vis-a-vis de ces lésions de la MB.

Le traitement médical par la bithérapie (corticoides, immuno-
suppreseurs) est fondamental et doit étre obligatoirement
associé au traitement chirurgical ou endovasculaire des FA
aortiques. En effet a ’arrét de ce traitement ou lorsque celui
-ci est insuffisant ou mal pris, les récidives son trés fré-
quentes, estimées entre 30 et 50 % des cas (21). Ces récidives
surviennent soit au niveau des anastomoses ou des zones
d’ancrage des endoprothéses, généralement au cours de la
premiére année qui suit la procédure soit au niveau d’autres
localisations artérielles pouvant étre plus complexes. Ces
récidives se traitent actuellement le plus souvent par voie
endovasculaire. Cependant le plus important, pour diminuer
ce taux de récidives, est la poursuite rigoureuse de la bithéra-
pie et sa prescription au long cours méme si ces médicaments
ont des effets iatrogéniques et méme s’il a été constaté que
le pronostic de cette affection est meilleur a un age plus
avancé. L’infliximab est parfois utilisé dans les formes vascu-
laires graves (22).

Conclusion

La probabilité de déces dans la MB est faible sauf dans les
complications artérielles en raison du fort taux de rupture et
de récidive. Les lésions cardiaques et vasculaires médiasti-
nales sont peu fréquentes mais elles posent souvent de gros
problémes thérapeutiques entrainant un sérieux risque vital.
Un suivi clinique et médicamenteux rigoureux, régulier et
persuasif pour une bonne observance du traitement doit per-
mettre d’améliorer le pronostic non seulement vital mais
aussi fonctionnel et la qualité de vie des patients avec une
MB.

Discussion en séance

Question de R Coscas

Quelles sont les complications aprés pose d’une endoprothése

dans ce contexte ?

Réponse

¢ Récidive d'un faux anévrisme au niveau des zones d'ancrage
de l'endoprothése.

e Thrombose de l'endoprothése.

Question de Y Chapuis

Y-a-t-il une transmission génétique de la maladie de Behcet ?
Réponse

Il n'y a aucune preuve de transmission génétique de la mala-
die de Behcet méme s'il y a eu quelques familiaux qui ont été
publiés.
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