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INTRODUCTION

La maladie de Behcet est une vascularite systémique, chronique et récidivante, dont la
manifestation principale est l'aphtose buccale récidivante. C'est une maladie rare, qui
touche préférentiellement 'homme jeune, localisé le long de « la route de la soie », qui
s'étend depuis le bassin méditerranéen jusqu'a I'Extréme-Orient. La mortalité est
relativement faible et est le plus souvent la conséquence des complications vasculaires et
neurologiques. Cependant, la maladie de Behcet pose un réel probleme de santé publique
par la cécité qu'elle entraine chez beaucoup de patients. L'étiopathogénie n'est pas
totalement élucidée, bien qu'il semblerait que la maladie soit la conséquence de
stimulations exogénes sur un terrain génétique particulier.

Son diagnostic repose sur les signes cliniques et sur le jugement et I'expérience du
meédecin. Il reste trés difficile puisque gu'il n'existe pas de signe pathognomonique, ni de
test spécifique de la maladie. De plus, les manifestations sont peu spécifigues de la
maladie et ne sont pas toujours présentes.

Il n'existe pas de traitement curatif de la maladie de Behcget : c'est un traitement
symptomatique. La sévérité de certaines atteintes justifie 'utilisation d'une corticothérapie
pendant la phase aigle et d'un traitement immunosuppresseur pour prévenir les récidives.

De part la varieté de ses manifestations cliniques, sa prise en charge doit étre
pluridisciplinaire . Le chirurgien dentiste peut contribuer au diagnostic p récoce de la
maladie puisque la premiére et la plus répandue des manifestations est I'aphtose buccale
récidivante. L'enjeu est d'autant plus important que la maladie doit étre prise en charge
précocement pour diminuer les risques de mortalité et de morbidité. Le chirurgien-dentiste
peut aussi intervenir dans le traitement topique des aphtoses dans le cadre de la
maladie de Behcget. La prise en charge bucco-dentaire est également modifi  ée,
notamment par les traitements pris par le patient.

Dans un premier temps, nous nous intéresserons a la maladie de Behcget dans son
ensemble. Nous constaterons I'évolution des connaissances de la maladie par une
analyse de la littérature récente, notamment en ce qui concerne les enjeux majeurs que
sont I'étiopathogénie de la maladie, son diagnostic et son traitement.

Puis nous verrons les implications réciproques que peuvent avoir la malad ie de
Behcet et la sphére bucco-dentaire . Ceci concerne l'implication de Streptococcus
sanguis dans [I'étiopathogénie de la maladie, I'hygiene bucco-dentaire et la maladie
parodontale.

Tous ces éléments nous permettrons dans un dernier temps de comprendre le réle du
chirurgien-dentiste dans le diagnostic et la prise en charge de la maladie.



|. La maladie de Behcet

.1  Historique de l|'affection

Le dermatologue turc Hulusi Behcet laissa son nom a l'affection en 1937. Il a décrit la
maladie comme étant une triade des symptdomes suivants : une aphtose buccale
récidivante, des ulceres génitaux et une uvéite avec hypopion. Adamantiades avait
suspecté la pathologie dés 1931; c'est pour cette raison que certains auteurs parlent de la
maladie de Adamantiades-Behcget dans la littérature. Touraine a repris I'affection en 1941
dans le cadre de la « grande aphtose ». Il distinguait trois formes suivant un spectre
continu de manifestations : l'aphtose muqueuse unipolaire ou bipolaire, l'aphtose
cutanéomuqueuse et la grande aphtose multipolaire.

Aujourd'hui, la maladie de Behcet est décrite comme une affection inflammatoire
multisystémique idiopathique, chronique et récidiva nte. Elle est caractérisée
cliniquement par des manifestations mucocutanées, génitales, oculaires, articulaires,
vasculaires et neurologiques. [20][23]

.2  Epidémiologie

La maladie de Behcget a une distribution mondiale. La plupart des cas sont observeés le
long de «la route de la soie », qui s'étend depuis le bassin méditerranéen jusqu'a
I'Extréme-Orient. Il existe des pics de fréquence a ces extrémités :

- & l'ouest : en Tunisie, Turquie, Gréce, Egypte, Liban, Iran, Irak
- al'est: en Corée, Chine, Japon.

La survenue de la maladie est de loin moins fréquente aux Etats-Unis, et dans les pays
d'Europe de I'Ouest. Elle est exceptionnelle parmi les sujets de race noire. La maladie est
frequente dans les regions ou les affections auto-immunes sont elles-mémes
répandues.[20]

[.2.1 Incidence et prévalence

La prévalence de la maladie de Behcet est estimée entre 10 et 100 pour 100 000
habitants dans les pays méditerranéen, le Moyen-Orient et I'Extréme-Orient (Tableau 1)

\Japon 10/100 000
‘Arabie Saoudite 20/100 000
‘Turquie 5/100 000

Iran 16/100 000
‘ Europe de I'Ouest 0,3/100 000

Tableau 1 : Incidence de la maladie de Behcet

L'augmentation dans certaines régions est probablement liée a une meilleure détection
de la maladie, ou aux migrations. La maladie de Behcet affecte dans environ 3 & 8 % des
cas plusieurs membres d'une méme famille , parmi les groupes ethniques a risque. [20]



1.2.2 Age, sexe et sévérité

La triade classique est plus frequemment diagnostiquée aprés la puberté, entre 20 et 35
ans. La maladie se déclare rarement chez I'enfant ou le sujet agé.
Le sexe-ratio varie selon les régions (Tableau 2)

Prédominance Prédominance Prédominance  Prédominance
masculine nette  masculine relative féminine relative féminine nette

Liban 11 pour 1 |

Egypte 5,3 pour 1 |

Israél 3,8 pour 1 |

Turquie 3,4 pour 1 |

Gréce 1,9 pour 1 \

Iran 1,2 pour 1 |

Allemagne lpour09

Japon 1pour0,8

Brésil lpour0,7

Etats-Unis ~ 1pour0,2

Tableau 2 : sexe ratio de la maladie de Behcet

La maladie est plus sévéere chez 'homme que chez la femme  pour presque chaque
manifestation.

Le risque est plus grand chez 'homme de développer une inflammation oculaire, des
éruptions  papulo-pustulaires, des  manifestations  vasculaires  (anévrismes,
thrombophlébites), pulmonaires, et une atteinte du systeme nerveux central. La
prévalence de la maladie oculaire est plus grande chez 'homme, l'activité de la maladie
est plus longue, et le pronostic d'acuité visuel est plus mauvais.

La maladie de Behcet se differencie donc de beaucou p d'affections auto-
immunes par sa prédominance masculine. [20]

[.2.3 Morbidité et mortalité

En général, les symptdémes de la maladie de Behcget sont limités aux premieres années.
Les aphtoses buccales graves affaiblissent le patient par une réduction de la
consommation d'aliments du fait des douleurs lors de la prise alimentaire. Le risque de
perte visuelle augmente progressivement pour atteindre un quart des cas a 10 ans.

La mortalité est relativement faible et est la conséquence :
- d'une atteinte du systeme nerveux central
- d'une participation pulmonaire
- d'une hémorragie de gros vaisseaux
- d'une perforation intestinale
- d'une complication du traitement immunosuppresseur.

Ces issues graves sont retrouvées plus fréequemment chez I'homme. Environ un
dixieme des patients sont décédés a cause d'atteinte du systéme nerveux central et du
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systeme cardiovasculaire (mais son incidence est probablement plus faible car les patients
atteints de ces symptdbmes ont tendance a rester a I'hopital, contrairement aux patients
atteints de symptdmes moins graves).

Le taux de mortalité diminue de maniére significative avec le temps. Le pronostic aprés
les premieres années est bon. Cela souligne l'importance de la reconnaissance rapide et
d'un traitement approprié.[23]

\La maladie de Behcet touche préférentiellement I'homme jeune, localisé le long de « Ia\
route de la soie ». La mortalité est faible et est le plus souvent la conséquence d'une
complication cardiovasculaire ou du systeme nerveux central. La cécité qu'elle entraine
\pose un véritable probleme de santé publique. \

1.3  Etiopathogénie

L'étiopathogénie de la maladie de Behcet n'est pas encore totalement élucidée. Des
nouvelles données expérimentales permettent cependant de mieux comprendre les
mécanismes a l'origine de la maladie. Plusieurs éléments semblent intervenir : la
susceptibilité génétique, des facteurs environnementaux, des anomalies de la réponse
inflammatoire ainsi qu'un dysfonctionnement du systéme immunitaire.

[.3.1 Prédisposition génétigue

La présence de formes familiales ainsi que la répartition géographique de la maladie le
long de la route de la soie peuvent faire penser a l'existence d'une susceptibilité
génétique.

.3.1.1 Genes HLA

L'antigene HLA-B51 est présent chez 57 % de la popu lation atteint de la maladie
de Behget, contre 16 % de la population générale. De plus, la distribution mondiale du
gene HLA-B51 chez les sujets sains correspond a la distribution globale de la maladie de
Behget. [10]

HLA-B51 serait impliqué dans la fonction des neutrophiles et dans I'homéostasie
anormale des lymphocytes T dans la maladie de Behcet.

Le role exact joué par la présence de HLA-B51 dans la maladie de Behget n'est
toujours pas connu, et semble étre un facteur insuffisant pour expliquer la prédisposition a
la maladie de Behget.

1.3.1.2  Geénes MIC

Le géne MIC (CMH Classe | Chain related gene) se situe a proximité du Géne HLA-B.

A l'état basal, les molécules MIC ne sont exprimées qu'a la surface des cellules
épithéliales intestinales et thymique, et sont intracellulaires dans les kératocytes, les
cellules endothéliales et les fibroblastes. Lorsqu'il y a un stress cellulaire, comme une
infection, elles peuvent étre induites a la surface de nombreux types cellulaires. Ce
phénomene est lié a la présence dans la région prom otrice des genes MIC
d'éléments régulés par le choc thermique  (heat shock responsive elements),



\ La molécule MICA, liée a son récepteur NKG2D, fonctionne comme un signal de\
danger cellulaire, conduisant a l'activation de la réponse immune, a la fois innée (NK) et
adaptative (LTCD8+), en déclenchant des mécanismes de cytotoxicité, de sécrétion de
‘cytokines et de prolifération cellulaire. |

[.3.1.3  Autres genes

1.3.1.3.1 Géne TNF

Le polymorphisme du géne TNF pourrait influencer la production de TNF qui est
augmentée au cours de la maladie de Behget. La cytokine TNFa semble avoir un réle
majeur dans la maladie de Behget. [10]

1.3.1.3.2 Géne MEFV

Ce géne est lié a la fievre méditerranéenne familiale. Cette maladie présente des
similarités épidémiologiques et anatomopathologiques avec la maladie de Behcet. Les
études sont toutefois a approfondir. [10]

[.3.1.3.3 Geénes de I'lL-1

La production d'll-1 est accrue lors de la maladie de Behget. 1I-1 induit :
- des réponses immunes pro-inflammatoires
- active les cellules endothéliales
- induit I'expression des molécules d'adhésion [10]

1.3.1.3.4 Gene ICAM

La molécule ICAM est une glycoprotéine de surface appartenant a la superfamille des
immunoglobulines. C'est une molécule d'adhérence intercellulaire et permet l'adhésion
lymphocytaire et macrophagique a l'endothélium vasculaire, leur migration et leur
activation.[10]

|.3.2 Facteurs environnementaux

.3.2.1 Infections virales

Plusieurs virus de la famille Herpés (Herpés Simplex Virus 1, Cytomégalovirus, virus
Epstein-Barr, Virus de la varicelle) ont été suspectés comme responsables de la maladie
de Behcet, hypothese fondée sur la séroprévalence anti-herpés virus accrue chez les
patients atteint de la maladie de Behcet. Cependant, cette hypothése n'a pas été
confirmée, et l'absence d'efficacité des traitements anti-herpéetiques sur I'évolutivité de la
maladie tendent a infirmer cette hypothése. [10]

.3.2.2 Infections bactériennes

==> Voir chapitre 1I.1 Implication de Streptococcus sanguis dans I'étiopathogénie de la
maladie de Behcet.
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[.3.3 Anormalité de la réponse inflammatoire

1.3.3.1 Roéle des protéines du choc thermique

Heat shock proteins (HSP) serait un antigene candidat potentiel comme initiateur de
'apparition de la maladie de Behcet ou de ses poussées. HSP a un réle de protéine
transporteuse pour les autres protéines intracellulaires quand la cellule est soumise a des
conditions de stress (comme l'infection, I'hypoxie, un traumatisme, etc ...).

La protéine HSP-60 (pour 60 kDa) est principalement exprimée au sein des
mitochondries. Lorsqu'il y a un stress, il y a une redistribution tissulaire de HSP, qui se
localise alors a la surface cellulaire. HSP-60 est sur-exprimée dans les lésions
cutanées actives de la maladie de Behcet (érytheme noueux, papulo-pustules) et par
les leucocytes des patients.

L'homologie de séquence, qui est de I'ordre de 60 %, entre HSP-60 humain et HSP-65
d'origine bactérienne (notamment le Streptococcus sanguis) pourrait expliquer cette
lymphoprolifération. La réponse des cellules T vis-a-vis des HSP bactéri  ens pourrait
entrainer secondairement, par réactivité croisée, | a prolifération de cellules T
autoréactives vis-a-vis des HSP humaines.  Cette réponse T anti-HSP parait cependant
peu spécifique, car elle est retrouvée également chez le sujet sain.

Les études ont montrés que Streptococcus sanguis et HSP (spécialement 60/65 kDa)
activent les cellules T avec chaines y et 6 chez les patients atteints de la maladie de
Behcet mais pas dans le groupe contréle. Il est suggéré que suite au stimulus
bactérien, les cellules muqueuses expriment HSP qui sont antigéniques et activent
les cellules T contre la muqueuse chez les individu s susceptibles.

Des Ig-G et Ig-A anti-HSP-65 sont retrouvé chez les patients atteints de la maladie de
Behcet. L'injection de peptides HSP-65 chez le rat Lewis entraine une production de 1g-G
et Ig-A entrainant I'apparition d'une uvéite.

HSP-60 est le ligand des récepteurs Toll-like 2 et 4 et pourrait stimuler I'immunité
innée . HSP agirait comme un signal de danger et provoquerait :

- une réponse inflammatoire rapide avec production des cytokines IL6, I1L12, IL15 et
de TNFa

- I'expression des molécules d'adhésions comme I'E-selectine, VCAM et ICAM

- une réponse immune de type Thl.

- HSP 60 pourrait aussi activer le gene MICA  par lintermédiaire d'éléments
régulés par les heat shock responsive elements, contenu dans la région promotrice
des génes MIC

L'hypothése du réle des HSP dans la physiopathologie de la maladie de Behcget pose
probleme, particulierement concernant la sélectivité des tissus. En effet, les molécules
HSP sont exprimées par tous les tissus dans des conditions de stress, alors que la
maladie de Behcet ne touche qu'un nombre limité de tissus. Cette sélectivité pourrait
s'expliquer par des différences dans l'expression, préférentielle au niveau de la rétine ou
de la peau. [10]

1.3.3.2 Réle de I'oxyde nitrique

L'oxyde nitriqgue (NO) est produit a partir de la L-arginine par la nitrite oxyde synthétase
endothéliale, qui est exprimé a la surface des cellules endothéliales. La synthese de NO
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se fait en réponse a :
- des infections
- une stimulation par les cytokines (IFNy)
- une stimulation par les lipopolysaccharides

Il existe une augmentation de la concentration de NO chez les patients atteint de la
maladie de Behcet, dans le sérum, les érythrocytes, le liquide synovial et I'humeur
agueuse, en corrélation avec l'activité de la maladie. [10]

\ L'augmentation de NO intra-tissulaire inhibe la migration des polynucléaires\
neutrophiles (PMN) au sein des lésions de la maladie de Behget, entrainant une
persistance de ces cellules in situ.

.3.3.3 Stress et radicaux libres

Lorsque la maladie de Behget est active, il y a une production excessive de l'anion
superoxide O2- et de I'eau oxygénée H202 provoquant 'augmentation des radicaux libres
et du stress oxydant.

L'activité des enzymes chargées de lutter contre le stress oxydatif comme la
superoxyde dismutase, le glutathion peroxidase et la catalase est diminuée.

Cette diminution corrélée avec l'augmentation de l'adénosine désaminase, marqueur
d'activité des PMN. [10]

Par conséquent, les PMN sont moins bien régulés, hyperactifs et capable de produire
des dommages tissulaires.

[.3.4 Anomalies de I'immunité

1.3.4.1 Hyperactivité des monocytes et polynucléair  es
neutrophiles

1.3.4.1.1 Pathergy test

La réponse initiale de la réaction pathergique (==> voir chapitre 1.5.2 Pathergy test) est
médiée par les monocytes et les neutrophiles. Il y a une accumulation rapide de
neutrophiles au point de ponction.

A 48 heures, le derme est infiltré majoritairement par des cellules mononuclées
(lymphocytes T, monocytes et macrophages). Les polynucléaires neutrophiles
représentent moins de 5 % de l'infiltrat cellulaire.

Il y a ensuite sécrétion de cytokines pro-inflammatoires par les monocytes activés (IL1,
IL6, TNFa, GM-CSF et IL8), qui sont alors capables d'attirer les polynucléaires
neutrophiles dans les tissus.

1.3.4.1.2 Hyperactivité des polynucléaires neutroph iles

Dans la maladie de Behcet, les neutrophiles :
- expriment des récepteurs d'activation
- expriment des protéines d'adhésions
- expriment des récepteurs de chimiokine
- produisent des radicaux libres en exces
- ont une activité phagocytaire accrue
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Les lymphocytes participent aussi au recrutement et a l'activité des neutrophiles. lls
sécretent, tout comme les cellules épithéliales, des IL8 qui attirent les PMN.

La sécrétion de cytokines par les lymphocytes T et les cellules endothéliales serait
déclenchée par des souches particulieres de Streptococcus sanguis (d'autres agents
bactériens pourraient avoir des effets similaires).

Ces données suggéerent que le chimiotactisme augmenté chez les PMN serait a I'origine
de la réaction inflammatoire, alors que l'activation lymphocytaire est indispensable au
développement ultérieur de la réaction pathergique globale.

La présence de HLA-B51 prédisposerait les patients a I'hyperactivité des PMN par un
mécanisme non élucidé.

L'hyper-production de NO favorise I'activation des PMN (car I'hyper-réactivité diminue
en présence d'inhibiteurs de la production de NO). [10]

\ Il existerait un état de pré-activation des PMN chez les patients atteints de la maladie\
\de Behcet cela pourrait expliquer la rapidité avec laquelle s'installe la lésion. \

1.3.4.2 Réle des lymphocytes T

1.3.4.2.1 Hyperactivation des lymphocytes T

Lors de la maladie de Behcget, les lymphocytes T expriment des marqueurs
d'adhésions comme CD29 et CD69 dans le sang périphérique et les tissus.

Les lymphocytes CD4+ et CD8+ produisent des cytokines pro-inflammatoires  (IL2,
IFNy, IL6, IL8, IL12 et TNF). La concentration sérique de cytokines est augmentée lors de
la maladie de Behget.

L'augmentation du nombre de lymphocytes Th-1 dans le sang périphérique est
coordonnée a l'activité de la maladie. Dans les tissus lésés, il y a une infiltration de
Lymphocytes Th-1 .

Il y a une présence de lymphocytes T activés résistants a la mort cellulai re dans les
lésions.

HSP-60 stimulent la production d'IFNy et d'IL-12 par les lymphocytes T des patients
atteints de la maladie de Behcet.

Les lymphocytes T expriment des récepteurs aux chémokines qui permettent un
routage préférentiel vers les sites lésés.

L'activité cytotoxique des lymphocytes T et des lymphocytes NK est augmentée lors de
la maladie de Behcget. Cette augmentation est liee a la stimulation des antigenes de
Streptococcus sanguis (antigene KTH-1) ou par HSP-60. Les lymphocytes activés
sécrétent des cytokines (IL-8), ce qui est chimiotactique pour les polynucléaires
neutrophiles. [10]

L'activation des polynucléaires neutrophiles observée lors de la maladie de Behget est
donc en partie la conséquence de I'hyperactivation des lymphocytes T vis a vis de divers
antigenes comme HSP ou Streptococcus sanguis.
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1.3.4.2.2 Lymphocytes T vyo

Cette sous population semble jouer un rdle prépondérant dans la physiopathologie de la
maladie de Behget. Les lymphocytes y5 sont principalement constitués de 2 populations :

-La plus grande partie des lymphocytes yd constituée par les lymphocytes T
Vy9VA2. lls reconnaissent les antigenes non peptidiques produits par les
bactéries.
-La seconde population est composée des lymphocytes VA1, qui sont présents au
sein des muqueuses. lls ont un réle primordial en tant que premiere ligne de
défense contre les micro-organismes.

Il existe une augmentation accrue des lymphocytes yd circulant dans la maladie de
Behcet, ainsi que dans les Iésions actives. Les lymphocytes yd expriment des marqueurs
d'activation et produisent des cytokines pro-inflammatoires.

Le pourcentage des lymphocytes T Vy9VA2 sanguin est corrélé a lactivité de la
maladie de Behcet.

Chez les patients atteints de la maladie de Behget, les lymphocytes yé sont activables
par des extraits de flore orale qui contiennent des antigenes HSP, marquant une possible
interaction entre HSP et ces lymphocytes.

L'antigene KTH-1 stimule la production de I'lL-6 et IFNy par les cellules T v3.

Le prenyl pyrophosphate (PPP) est sécrété par de nombreux micro-organismes. C'est
un antigene non peptidique. Il peut activer les lymphocytes T Vy9VA2 des patients atteints
de la maladie de Behcet avec une uvéite. Les lymphocytes T Vy9VA2 acquierent alors une
activité cytolytique.

La cytotoxicité cellulaire serait provoquée par une réponse générale a des stimuli
bactériens d'origine diverse et non par des agents spécifiques. [10]

La présence de lymphocytes yd, présents dans le sang et dans les Iésions actives,
serait corrélée a HSP et aux antigénes bactériens (notamment streptococciques) et serait
d'une part responsable de la sécrétion de cytokines pro-inflammatoires, et d'autre part a
l'origine de réponse cytotoxique.

1.3.4.3  Antigene S rétinien

L'antigéne S (AgS) est une protéine rétinienne a l'abri du systéme immunitaire.

Il existerait une réactivité croisée entre certains peptides dérivées des molécules HLA de
classe | et I'AgS rétinien, conduisant a la lyse des cellules rétiniennes. Une réponse T anti-
AgS est observée chez les patients porteurs de la maladie de Behcget avec une uvéite
active. [10]

1.3.4.4 Immunité humorale

Le nombre de lymphocytes B chez le patient atteint de la maladie de Behcet est normal.
Des anticorps anti-cellules endothéliales ont été retrouvés chez les patients atteints de
la maladie de Behcget. [10]

\ Ces anticorps anti-cellules endothéliales pourraient favoriser la réponse inflammatoire\
en augmentant I'expression des molécules d'adhésion a la surface de l'endothélium
vasculaire.
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1.3.5 Hypothése de |'étiopathogénie de la maladied e
Behcet

1.3.5.1 Premier temps : Temps Polynucléaire neutrop  hile et
monocytaire (figure 8)

(Streptococcus ?,
Ou autre bactérie ?)

Susceptibilité
Génétique

Infection

HLA-B51

‘p[ Activation des ]

Cytokines :
IL-8, TNFa

\4
. . (
Hyper-activation des Recrutement des
Polynucléaires Neutrophile] Polynucléaires Neutrophiles
\
h 4

Lésions tissulaires

Figure 1 : Premier temps : temps polynucléaire neutrophile et monocytaire. [10]

Les cellules effectrices sont les monocytes et les polynucléaires neutrophiles.

1)

2)

3)

4)

Infection par une bactérie (streptocoques) sur un terrain génétique particulier
(HLA-B51, MICA)

Activation excessive des monocytes et stimulation de I'expression des HSP et de
MICA par des cellules épithéliales et endothéliales (tube digestif, ceil, peau,
vaisseaux), sécrétion de cytokines par les monocytes, notamment ['lL-8 qui
engendrerait un recrutement des polynucléaires neutrophiles intra-tissulaires.
Hyper-activation des neutrophiles sous la dépendance notamment de Ila
susceptibilité génétique (hyper-expression des protéines d'adhésion, ICAM, et
production accrue de radicaux libres, production de NO)

Premieres lésions tissulaires par les neutrophiles hyperactifs.
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1.3.5.2 Deuxieme temps : Temps lymphocytaire

Infection w Susceptibilité
(Streptococcus 2 Génétique

Ou autre bactérie ?)
T HSP ' 1 MT HLA-B51

Réponse B
anti-HSP

Réponse T cytotoxique

LT cytotoxiques LT cytotoxiques anti-peptide Cytokines (IL-8) ]
anti-HSP MICA-HLA-B51
Réactivité croisée Recrutement des
(AgS) Polynucléaires neutrophiles

Lésions tissulaires

Figure 2 : Deuxiéme temps : temps lymphocytaire [10]

Les cellules effectrices sont les lymphocytes

1) Développement d'une réponse T cytotoxique dirigée contre les cellules
exprimant les HSP, le peptide formé par association HLA-B51-MICA (susceptibilité
géneétique) ou 'AgS

2) Lésions tissulaires liées a la lyse dépendant des LT cytotoxiques dirigés contre
HSP, le peptide formé par I'association HLA-B51-MICA (susceptibilité génétique) ou
AgS (réactivité croisée)

3) Recrutement des neutrophiles lié a la sécrétion de cytokines par les LT

4) Pérennisation et amplification de la réponse inflammatoire et immunitaire

5) production d'auto-anticorps dont certains pourraient avoir un effet pathogene
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.4  Manifestations cliniques

[.4.1 Lésions aphteuses buccales

C'est un critere majeur de diagnostic puisque
cette manifestation est requise pour le
diagnostic de la maladie de Behcet selon la table
diagnostique établie par « International Study Group
for Behget's disease »[29]. C'est trés souvent le
premier signe de la maladie (81,4 % [46]). Il peu
précéder de plusieurs années les autres signes
cliniques.

Figure 3 : Aphtose miliaire linguale [23]

Les aphtes sont similaires a ceux rencontrés dans
l'aphtose buccale chronique récidivante et peuvent
s'observer sous les trois formes suivantes : mineure,
majeure ou miliaire (aussi appelée herpétiforme).
(figures 3 et 4)

Leur nombre (1 & 100) et leur localisation
(muqueuse buccale, gencive, langue, lévre et
occasionnellement pharynx, palais et amygdale)|
sont variables :

Fiqure 4 : Aphte géant sur la

lévre inférieure [23]

Leur évolution est similaire aux aphtes de l'aphtose banale et peut se résumer en
quatre phases :

1) Stade prodomique : une impression de brdlure, piqlre, hyperesthésie, pouvant
précéder de 24 heures l'apparition de la lésion. Elle dure généralement 1 jour.

2) Stade érythémateux : la survenue d'une plage érythémateuse dans sa partie
centrale puis persistant sous forme d'un halo érythémateux. Sa durée varie de 1 a 3
jours en fonction du type d'aphte.

3) Stade d'ulcération : une ulcération centrale douloureuse apparait présentant un
fond recouvert d'un exsudat fibrineux blanc jaunatre ou grisatre. Sa durée varie de
4 a 16 jours en fonction du type d'aphte.

4) Stade de cicatrisation : La durée de la guérison est variable (4 a 35 jours) laissant
des cicatrices respectivement dans 8 %, 64 % et 32 % des cas suivant le type :
mineur, majeur, miliaire.

Les Iésions aphteuses récidivent frequemment, surtout pendant les premiéres années
de la maladie.[20]
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[.4.2 Manifestations génitales

La prévalence des manifestations génitales
est d'environ 80 % . Les atteintes génitales sont®
plus fréquentes chez la femme. Lorsqu'elle
accompagne l'aphtose buccale, on parle
d'aphtose bipolaire de Touraine.

Chez I'homme, elles sont localisées le plus
souvent sur le scrotum (figure 5), et plus
rarement sur la verge, le gland (balanite pustulo-
ulcéreuse ou diffuse), l'urétre (pseudo-urétrite) et
le périnée.

Chez la femme, elles sont localisées le plus
souvent sur la valvule (figure 6) et le vagin,
rarement sur le col utérin et le périnée.

Figure 5 : Ulcéres génitaux sur le

scrotum et le pénis[23]

Ces ulcérations ressemblent aux aphtes
buccaux par leur aspect et leur évolutions mais
different par certains points : elles sont plus®
larges, plus profondes, plus douloureuses,’
durent plus longtemps mais sont moins
récidivante. Elles laissent des cicatrices =
varicelliforme ou varioliforme, en particulier sur le
scrotum. Elles sont rarement le signe
d'apparition de la maladie.

La présence de cicatrice permet le diagnotic
rétrospectif. La valeur de marqueur diagnostic de
ces lésions est reconnue.[20]

iqare 6 : Ulcéres génitaux sur la vulve [23]

1.4.3 Manifestations cutanées

Les manifestations cutanées sont présentes chez 70 % des patients porteurs de la
maladie de Behget, et se présentent souvent sous diverses formes au cours de la maladie.
Elles comprennent, par ordre décroissant de fréquence [20] [23] :

1.4.3.1  L'hypersensibilité cutanée aux effractions cutanées (80
a 100 %)

C'est un critere diagnostic de la maladie de Behget, sous la forme du pathergy-test (==>
voir chapitre 1.5.2 Pathergy test).
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1.4.3.2 Les lésions pustuleuses spontanées (60 %),

Elles sont regroupées sous le terme de pseudo-folliculite  (figure 7). Elles constituent
I'un des critéres de diagnostic de I'affection.

Les lésions évoluent par poussées de 2 semaines en

passant par plusieurs stades : papule, papulo-vésicule,
papulo-pustule a contenu stérile, crolte et ulcération
acnéiforme avec liseré périphérique érythémateux.
Ces lésions siégent le plus souvent sur le visage (ou elles
peuvent étre confondues cliniquement et histologiquement
avec l'acné vulgaire), sur les membres supérieurs, les faces
antérieures et internes des cuisses. Elles sont plus
fréquentes chez le patient jeune de sexe masculin, comme
les lésions typiques d'acné vulgaire.

Le manque de spécificité de ces lésions acnéiformes
souléve la question de leur inclusion dans les criteres de
diagnostic de I'affection.

igure 7 : Pseudo-

folliculite[58]

1.4.3.3 Les lésions nodulaires (30 a
40 %)

Elles ressemblent a I'érytheme noueux  (figure 8).[
Elles sont localisées sur les membres inférieurs et sont

a une phlebite nodulaire. Trés douloureuses, ces;
lésions prennent la forme de nodules
dermoépidermiques, ronds ou ovales ; rouges sombre,f
d'une taille comprise entre celle d'une noisette et d'unef:
noix. Elles disparaissent en 2 semaines, sans passe
par un stade pseudoecchymotique, contrairement
I'érythéme noueux.

Figure 8 : Erythéme noueux

[23]

1.4.3.4  Des aphtoses cutanées(1,2 %)
Elles sont caractérisées par des ulcérations peu douloureuses a bords francs dont le

fond est fibrineux et entourées d'un halo érythémateux. L'ulcération de I'aphte cutané n'est
pas précédée d'une pustule. [14]
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1.4.4 Manifestations oculaires

L'atteinte oculaire est une manifestation majeure de la maladie de Behcet (International
Study Group criteria for the diagnosis of Behget's disease [29]). Elle se produit
généralement dans les 2 a 4 ans aprés le début de l'apparition de la maladie. Dans un
cinquieme des cas, elle est la premiere manifestation de la maladie de Behget. Elle est
plus courante et plus sévere chez les japonais et les turcs.[23] Sa fréquence dans la
maladie de Behget est entre 70 & 85 %.[25]Les symptdomes ophtalmologiques sont plus
fréquents chez I'homme que chez la femme (1,51 pour 1). [21]

Elle se présente comme une inflammation récidivante de I'eeil, suraigte, décrite sous le
terme d'uvéite. On distingue trois présentations majeures selon le site atteint (figure 9) :

1)Uvéite antérieure : concerne l'iris et le corps ciliaire

2)Uvéite postérieure : concerne la choroide et la rétine

3)Uveéite intermédiaire : concerne la rétine périphérique et la pars plana du corps
ciliaire.

L'inflammation de I'ensemble de ces parties est appelée panuvéite. [32]

Cristalin —— #7 W Choroide

Humeur __ " "\ Corps vitré
aqueuse "\ S\l \ -
Pupille - Ene

Iris —
Cornée

Sclérotique . \. Nerf optique

iritis choroidite
mdocydiles rétinite

|
uveite uveite uveite
antéreure intermédiaire postérieurs

]_

panuvéita

Figure9 : Anatomie de I'ceil et uvéite [26]

Les manifestations sont unilatérales dans 21,9% des cas et bilatérales dans 78,1%.
L'uvéite de la maladie de Behget commence le plus souvent a la fin de la troisieme
décennie. La panuveéite est le type d'uvéite la plus fréquente (60,2%). [57]

En général, les symptémes initiaux sont antérieurs o,
(figure 10) et wunilatéraux puis entrainent la
participation du segment postérieur de I'ceil,
devenant bilatéraux.[23] Les poussées peuvent
s'étaler sur quelques semaines a plusieurs mois, et
sont entrecoupées de rémissions. Elles ont tendance
a s'espacer au cours de I'évolution de la maladie.[25]

Figure 10 : Uvéite avec hypopion [58]
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Les vascularites rétiniennes et I'hyalite sont les signes les plus fréquents de l'uvéite
(89% chacune) et sont observées chez tous les patients ayant une uvéite postérieure ou
une panuvéite. La rétinite est le troisieme signe le plus fréquent de l'uvéite (51,6 %). Les
complications les plus fréquentes sont I'oedéme maculaire (44,5%) suivi de la cataracte
(38,5%). [57]

Le temps passé entre l'apparition des atteintes oculaires et la perte de vision est
d'environ 5 ans.[32] Malgré les traitements modernes, la maladie porte toujours un
mauvais pronostic visuel avec un quart des patients devenant aveugle. [36]La
classification uvéite antérieure contre uvéite postérieure est importante car le traitement et
le pronostic different : la participation du segment postérieur est de nature chronique et
persistante avec une perte visuelle progressive et cumulative. [23]

1.4.5 Manifestations articulaires

Les manifestations articulaires sont parfois inaugurales ou tres tardives.

Environ 50 % des patients atteints de la maladie de Behcet souffrent d'arthrite de type
inflammatoire _non_spécifigue_et non érosif . L'arthrite périphérique peut étre mono-
articulaire, oligo-articulaire ou poly-articulaire. Elle affecte principalement des articulations
des membres inférieurs (genoux et chevilles). L'atteinte est récidivante, rarement
chronique, et souvent symétrique (86 % des cas). Les pousseées articulaires guérissent
sans séquelles, habituellement en quelques jours a quelques semaines, mais récidivent le
plus souvent. [20]

.4.6 Manifestations vasculaires

Les vascularites sont sans doute impliguées dans la physiopathologie des Iésions
histologiqgues observées dans l'ensemble des tissus atteints. Mais elles ont aussi des
manifestations cliniques propres, atteignant les réseaux veineux et artériels ainsi que le
ceeur.

La maladie de Behcet est une des rares vascularites touchant le réseau veineux
du systéme circulatoire, en plus du réseau artériel . Les vaisseaux de toutes tailles et
de tous types peuvent étre atteints, avec une prédominance du coté veineux. La
vascularite, comme symptome révélateur de la maladie de Behget est rare. L'atteinte
vasculaire affecte plus les hommes que les femmes. [20]

1.4.6.1 Lésions veineuses (14 %)

e Thromboses veineuses (30 a 40 %) récidivantes et migratrices, souvent
superficielles et occasionnellement profondes.

O Thromboses veineuses superficielles : Elles siégent le plus souvent sur le
territoire de la veine saphéne. Elles constituent un facteur de risque pour la
survenue d'une thrombose veineuse profonde et une thrombose de la veine
cave inférieure.

O Thromboses veineuses profondes : touchent préférentiellement la veine iliaque
et /ou fémorale. Un thrombus dans les veines hépatiques peut provoquer un
syndrome de Budd-Chiari (nécrose des segments hépatiques). La maladie de
Behget est la premiére cause de thrombose veineuse cérébrale.
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e Embolies (=migration d'un ou plusieurs thrombus veineux) : survient rarement,
malgré la tendance aux thromboses veineuses, du fait d'une adhérence marquée
du thrombus a la paroi du vaisseau atteint.

e Occlusions veineuses : elles impliquent souvent la veine cave supérieure et
inférieure.

1.4.6.2 Lésions artérielles (2 %)

L'atteinte artérielle survient tardivement, en moyenne 3 a 8 ans apres le diagnostic de la
maladie de Behcet. Les thromboses veineuses et les anévrismes coexistent fréequemment.
Pratiquement toutes les artéres peuvent étre atteintes par la formation d'anévrismes ou
d'occlusions.

e Anévrismes (dilatations sur les trajets artériels) aortiques, anévrismes des membres
ou anévrisme de | 'artére pulmonaire. lls affectent séverement le pronostic  (taux
de mortalité estimé a 60%). Ces anévrismes se manifestent d’habitude par des
hémoptysies (rejet de sang issu des voies aériennes sous-glottiques)

e Occlusions artérielles

1.4.6.3  Atteintes cardiaques (rares) :

Environ 25 % des patients atteints de la maladie de Behcet seraient touchés par une
ischémie myocardique. Les autres manifestations cardiaques sont rares.

1.4.7 Manifestations neurologiques

La fréquence des manifestations neurologiques dans la maladie de Behcet est estimée
a 13% chez les hommes et 5,6 % chez les femmes. L'age d'apparition est habituellement
entre 20 a 40 ans. Elle se développe quelques années apres l'apparition de la maladie de
Behcet (3 a 6 ans). Lorsqu'il y a une atteinte neurologique, on parle de Neuro-Behcet. [5]

1.4.7.1 Lésion du systeme nerveux central

1.4.7.1.1 Lésions parenchymateuses

Une méningo-encéphalite est présente dans environ 75 % des cas.
Les lésions parenchymateuses sont classées selon leur localisation :
O Tronc cérébral (opthalmoparésie, neuropathie cranienne, dysfonctionnement
cérebelleux ou pyramidal)

O Diffuse («tronc cérébral plus », qui comprend le cordon supplémentaires
cérébral ou spinal), caractérisé par une démence sous-corticale,
accompagné d'une ataxie. Cela concerne environ 10 % des cas de Neuro-
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Behcet au Japon.

O Moelle épiniére, caractérisé par des signes pyramidaux dans les membres,
un dysfonctionnement au niveau sensoriel ainsi que des troubles
sphinctériens.

O Cérébral, caractérisé par une encéphalopathie, une hémiparésie, une perte
hémisensorielle, une dysphasie, des changements mentaux incluant des
troubles cognitifs et une psychose.

O Asymptomatigue (« silencieuse »), caractérisé par l'absence de symptdmes
neurologiques mais la présence de signes neurologiques a l'examen
(particulierement des signes pyramidaux), pour lesquels il n'existe pas de
meilleure explication (par exemple un traumatisme cranien antérieur etc ...)

1.4.7.1.2 Lésions non parenchymateuse

Ces lésions impliquent généralement les principales structures vasculaires du systeme
nerveux central, et est parfois appelé Vasculo-Neuro-Behget.
Les lésions non parenchymateuses comprennent :
O une thrombose de la veine cérébrale, provoquant une hypertension
intracranienne
O un anévrisme intracranien
O un anévrisme ou une dissection extracranienne

1.4.7.1.3 Mélange de maladie parenchymateuse et non  parenchymateuse

1.4.7.2  Systeme nerveux périphérique
La maladie de Behcget pourrait étre a l'origine de neuropathie périphérique, d'une

multinévrite, d'une myopathie ou d'une myosite. La relation entre les atteintes du systeme
nerveux périphérique et la maladie de Behcet reste incertaine.

1.4.8 Autres manifestations rares :

1.4.8.1 Manifestations rénales

Les manifestations rénales sont rares. Dans une analyse d'articles publiés, T. Akpolat et
coll. [4] a recensé les patients atteints de problémes rénaux séveres associés a la maladie
de Behcget. L'amylose et la glomérulonéphrite sont les manifestations rénales les plus
rencontrées.

1.4.8.2 Manifestations pulmonaires
L'atteinte pulmonaire est rare dans la maladie de Behcet et implique le plus souvent la

structure vasculaire (thrombose, anévrisme, embolie pulmonaire).
Le pronostic des patients présentant un anévrisme est mauvais. [25]
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.5 Diagnostic

[.5.1 Les critéeres diagnostics de la maladie de Beh cet

Il n'existe pas de signes cliniqgues ou d'examens pathognomoniques pour diagnostiquer
la maladie de Behget. De ce fait, le diagnostic repose sur des signes cliniques
caractéristiques et sur le jugement et l'expérience du médecin . Avant lintroduction
des criteres établis par I'International Study Group (IGS) (tableau 3), plusieurs ensembles
de classifications et de criteres diagnostics ont largement été employés, dont les critéres
japonais, les criteres de Mason et Bames, ou encore les critéres chinois. Cela interférait
dans la comparaison et la collaboration des études cliniques entre centres et pays. Pour
cette raison, les criteres de l'International Study Group ont été développés afin d'assurer
une uniformité entre les patients dans les études cliniques. [7]

Critére majeur

Ulcérations buccales récidivantes : aphtose mineure, majeure ou herpétiforme,
observée par le médecin ou rapportée de maniéere fiable par le patient, avec une
récurrence d'au moins trois fois en 12 mois.

Criteres mineurs

1)Ulcération génitale récidivante ou cicatrice de celle-ci, spécialement chez I'homme,
observée par le médecin ou rapportée de maniére fiable par le patient

2)Lésions oculaires :
-uvéite antérieure ou postérieure, et cellules dans le vitré a I'examen par lampe a
fente, ou
-vascularite rétinienne observée par I'ophtalmologiste

3)Lésions cutaneées :
-érythéme noueux observé par le médecin ou le patient, pseudo-folliculite, ou
lésions papulo-pustuleuses, ou
-nodules acnéiformes observés par le médecin chez des patients postadolescents
sans traitements par corticostéroide

4)Pathergy-test positif :
-lu par le médecin a 24-48 heures

Diagnostic = le critere majeur et deux des quatre ¢ riteres mineurs

Tableau 3 : Les criteres cliniques de I'International Study Group for Behcet's Disease

(1990) [29]

Avant 1994, la plupart des études utilisaient les critéres japonais [41] pour diagnostiquer
les patients atteints de la maladie de Behget. Les criteres de I''SG ont été employés a
partir de 1994 en Corée, et ils ont été de plus en plus utilisés d'années en années.

U.K. Chang et coll. [17] a mené une étude qui comprenait 70 patients atteints de la
maladie de Behcet et un groupe contréle de 70 patients. Les criteres de I''SG montrent
une sensibilité de 91.4 % contre 85.7 % pour les critéres japonais. La spécificité est de
97.1 % contre 95.7 %. Les criteres de I''SG semblent donc plus fiables dans le diagnostic
de la maladie de Behcet. Il apparait cependant deux problémes :
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-La plupart des patients recrutés pour I'étude ayant permis la mise en place des
criteres de I'International Study Group(86.7%) sont issus de pays ou le pathergy-
test est élevé (comme l'lran, la Turquie ou le Japon). Or, la sensibilité du critére
peut étre plus basse dans les ethnies ou la positivité du pathergy-test est moins
fréquente.

-L'autre probléme vient du fait que ce critéere de diagnostic n'inclue ni les patients
sans ulcération orale récidivante plus de 3 fois par an, ni les patients qui n'ont pas
d'ulcération orale, ni les patients chez qui les aphtoses se manifestent
ultérieurement.

[.5.2 Le patherqgy test

Le pathergy-test constitue un des
criteres internationaux de diagnostic de la
maladie de Behcet, du fait de sa sensibilité

,,,,,,

Ce test est une réaction cutanée non
spécifique d'hyper-réactivité induite par une
pigare d'aiguille intradermique. La réaction
est une réaction d'hypersensibilité de type
retardé (figure 11). Il est réalisé par deu
piglres sous cutanées avec une aiguille
mousse stérile de calibre 20 Gauge au
niveau d'un bras, et deux autres par une
aiguille tranchante au niveau de l'autre bras.
Les résultats sont lus aprés 48 heures e
sont considérés positifs en présence d'une
papule érythémateuse stérile de plus de 2
mm.

Figure 11 : Patherqgy-test positif : la

réaction est nettement plus marquée ou
l'aiquille mousse a été appliqguée[20]

Cependant, la positivité de ce test est influencée par d'autres facteurs :

- l'activité de la maladie au moment du test

- la population étudiée (plus forte fréquente dans les groupes de patients issu de
« la route de la soie »)

- le sexe (plus forte fréquence chez les hommes)

- lataille des aiguilles

- d'autres affections peuvent positiver ce test : spondylarthropathie, leucémie
chronique myéloide traitée par interféron alpha.
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1.6

Pathologies

Manifestations communes avec la
maladie de Behcet

Diagnostics différentiels

Manifestations ou examens
discriminants

Syndrome de Reiter

-Ulcérations buccales
-Ulcérations génitales

-Urétrite
-Lésions papuleuses palmo-plantaires

Sarcoidose

-Erythéme noueux
-Uvéite
-Arthralgies

-Absence d'aphte
-Nodules pulmonaires
-Adénopathies
-Granulome a I'histologie

Syndrome de Stevens -

Johnson

Maladie de Crohn

Sclérose en plaques

Lupus érythémateux

Maladie cceliaque

-Lésions cutanées
-Lésions muqueuses
-Lésions oculaires

-Ulcérations buccales
-Ulcérations ano-génitales
-Tableau de pseudo-entéro-Behcget

-Tableau de pseudo-neuro-Behcet

-Aphtes buccaux
-Tableau de maladie de systeme

-Aphtose buccales -Manifestations
systémiques

-Contexte immuno-allergique
-Lésions cutanées profuses

-Fistules péri-anales et digestives vers
d'autres organes

-Pyoderma

-Granulome a I'histologie digestive

-Absence de tout signe extra-
neurologique

-Ponction lombaire

-IRM du névraxe

-Anticorps spécifiques

-Anticorps spécifiques
-Atrophie villositaire endoscopique et
histologique

Herpés récidivant

-Ulcérations buccales

-Ulcérations génitales

-Possible altération de I'état général
-Fiévre

-Sérologie de I'herpes positive en I1g-M
-ldentification du virus sur un prélevement
muqueux

Infection par le VIH

Spondylarthrite
ankylosante

-Aphtose persistante
-Contexte général (fievre, douleurs
diffuses, diarrhée...)

-Uvéite

-Douleurs articulaires

-Lésions cutanées

-Possible association avec la maladie de
Crohn

-Sérologie positive pour le VIH

-Signes radiographiques articulaires

Aphtose idiopathique

-Aphtose possiblement bipolaire

-Aphtose isolée

Maladies bulleuses de
la peau

Neuro-Sweet

-Ulcérations buccales
-Ulcération génitales
-Rougeur conjonctivale

-Lésions cutanées

-Aphtes bipolaires possibles

-Réaction pathergique

-Manifestations neurologiques de pseudo-
neuro-Behcet

-Episclérite

-Conjonctivite

-Lésions cutanées uniqguement bulleuses
-Anticorps spécifiques

-Absence de toute vascularite a
I'histologie

-Absence d'uvéite

-HLA-B54 trés fréquent

Fieévres héréditaires
périodiques (fievre
méditerranéenne
familiale, syndrome
hyper-1g-D...) chez les
enfants

-Fiévre

-Manifestations articulaires

-Lésions cutanées

-Aphtose buccale

-Parfois aphtose génitale

-Signes digestifs pour syndrome hyper-igD

-Diagnostic génétique et moléculaire

Tableau 5 : Principaux diagnostics différentiels de la maladie de Behcet [11]
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Manifestations communes entre -Arthrites

maladies de Behget et autres -Ulcérations aphteuses
affections auto-immunes -Atteinte du SNC
-Sérosités pleurales ou péricardiques
Manifestations fréquentes dans -Glomérulonéphrites
les autres affections auto- -Phénomeénes de Raynaud
immunes mais exceptionnelles -Neuropathie périphérique
dans la maladie de Behget -Anémie hémolytique auto-immunes

-Thrombocytopénie

-Potentiel de cécité des atteintes rétiniennes
Manifestations propres a la -Ulcérations génitales

maladie de Behcet -Anévrismes artériels pulmonaires

-Pathergy-test (manifestation quasiment pathognomonique)

Tableau 6 : Principes généraux concernant le diagnostic différentiel entre maladie de
Behcet et affections auto-immunes [20]

.7 Traitements

Le traitement des différentes manifestations de la maladie de Behcet reste controversé
a cause de la rareté des essais thérapeutiques et de I'absence de critéres standardisés de
mesure de |'évolution.

Le traitement consiste souvent en des associations de médicaments par voie
systémique (corticoides, colchicine, immunosuppresseurs, anti-TNFa, IFNa), associé
éventuellement & un traitement topique.

Le but est de diminuer la fréquence et la sévérité des poussées d e la maladie . Mais
le choix de la thérapeutique est difficile du fait que la maladie est réfractaire et que les
médicaments utilisés exposent le patient a des complications infectieuses et
iatrogenes seéveres . Pour ces raisons, il faut évaluer le rapport bénéfice / risque
L'amélioration des connaissances sur les mécanismes étiopathogénigues de la maladie de
Behcet a permis le développement de nouveaux traitements.

[.7.1 Traitements systémiques

L'analyse de différents articles ([6] [8] [20] [25] [28] [31] [58]) a permis de mettre en
evidence les traitements systémiques ayant un impact sur les manifestations de la maladie
de Behget.

1.7.1.1 Colchicine

La colchicine inhibe a la fois la migration des polynucléaires neutrophiles, la
phagocytose et réduit le cycle inflammatoire.

1 & 2 mg par jour de colchicine permet une action sur les aphtoses buccales et
génitales, les érythemes noueux et l'arthrite, particulierement chez la femme.

Les effets secondaires sont fréquents mais sont rarement la cause de l'arrét du
traitement : il s'agit essentiellement d'une intolérance digestive, présente dans 20 % des
cas. [6][8][20]
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.7.1.2 Thalidomide

La thalidomide module I'expression des molécules de surfaces des cellules sur les
leucocytes et les cellules épithéliales. Elle a également une activité anti-angiogénique.

A une dose de 200 mg par jour, la thalidomide entraine la rémission des aphtes
buccaux et génitaux, mais entrainerait I'exacerbation des érythemes noueux.

Les principaux effets indésirables sont la tératogenicité et la neurotoxicité. C'est pour
cette raison qu'elle est contre indiquée chez la femme en age de procréer. La neurotoxicité
gu'elle entraine justifie des examens neurologiques clinigues mensuels et
électromyographiques tous les 3 mois. Elle est également contre indiquée si le patient
exprime des érythemes noueux. [6] [20] [25] [31]

1.7.1.3 Dapsone

La Dapsone a un effet anti-neutrophiligue, mais le mécanisme d'action exact reste
inconnu.

Une dose de 100 mg par jour permet de diminuer le nombre, la durée et la fréquence
des ulceres buccaux et génitaux. Une diminution de la fréquence des érythemes noueux
et des Iésions papulo-pustulaires a également pu étre constatée. [8] [25]

.7.1.4 Corticostéroides

Les corticostéroides entrainent une atténuation de la composante inflammatoire par
action directe sur les lymphocytes T ou par action indirecte sur les cellules inflammatoires
stimulées par les cofacteurs.

La Prednisone est utilisée a une dose d'lmg par kg par jour lors des poussées aigles.

Elle est utilisée pour toutes les lésions de la maladie de Behcget, mais elle est
particulierement efficace contre les Iésions mucocutanées, l'uvéite aigle et la maladie
neurologique.

Les effets indésirables de la corticothérapie au long cours sont nombreux, fréquents et
parfois tres graves. Outre l'effet immunosuppresseur, la corticothérapie entraine entre
autre une rétention de sodium, une faiblesse musculaire, des troubles du rythme
cardiaque, une hyperglycémie et une ostéoporose. C'est pour cette raison que son
utilisation a long terme est limitée. [8] [20] [25]

1.7.1.5 Immunosuppresseurs

1.7.1.5.1 Azathioprine

L'Azathioprine a un effet anti-inflammatoire et supprime la réponse immunitaire
cellulaire et humorale.

Une dose de 1 & 2 mg par kg par jour est efficace sur les manifestations oculaires,
I'arthrite, les aphtoses buccales et génitales. Elle permettrait de prévenir les complications
oculaires quand elle est administrée t6t.

La surveillance de la toxicité hématologique est essentielle. [8] [25]

1.7.1.5.2 Cyclophosphamide

La Cyclophosphamide constitue une thérapeutiqgue bénéfique dans les manifestations
oculaires et dans les cas de vascularites systémiques (implication neurologique et
anévrisme artériel).
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L'association de corticostéroide et de cyclophosphamide semble plus efficace que les
corticostéroides seuls dans la participation oculaire.

A cause de sa toxicité sévere, la cyclophosphamide doit étre choisie lorsque les
manifestations sont sévéres et réfractaires aux autres traitements. [8]

1.7.1.5.3 Ciclosporine A

Une dose de 10mg par kg par jour de ciclosporine A améliore nettement les
manifestations mucocutanées et oculaires, réduit la fréequence des exacerbations oculaires
et améliore le pronostic visuel. De plus, des effets positifs ont été notés sur les
thrombophlébites, les troubles articulaires et les symptdomes neurologiques.

A cause de ses nombreux effets secondaires (le plus important étant sa néphrotoxicité),
la ciclosporine A est réservée aux formes les plus séveres, et doit étre associée aux
corticostéroides afin de diminuer les doses. [8] [25]

[.7.1.5.4 Methotrexate

Une dose de 7,5 a 20 mg par semaine de Methotrexate permet une efficacité sur les
participations mucocutanées séveres.

Un suivi pour le contrble de I'apparition d'une cirrhose et d'une insuffisance rénale est
nécessaire. [25]

1.7.1.6 Anti-TNF a

Les anti-TNFa (Infliximab, Adalimumab ou Etanercept) suppriment presque toutes les
manifestations de la maladie de Behget, avec une réponse immédiate et spectaculaire.
Les effets secondaires sont cependant nombreux, ils doivent donc étre utilisés quand
I'azathioprine et le methotrexate sont inefficaces et que la maladie reste active, sévere et
diminue la qualité de vie du patient. [6] [8]

[.7.1.7 IFNa

L'IFNa a une action anti-proliférative, immuno-régulatrice et anti-néoplasique. Elle
augmente l'activité des NK (ce qui est négatif) et supprime la production d'IL-8. Malgré
tout, le mode d'action dans la maladie de Behcet reste inconnu.

Utilisé a une dose de 3 a 12 millions d'unité, 3 fois par semaine, I'lFNa diminue les
récidives des ulcere génitaux et la sévérité des ulcéres, la durée et la douleur des
aphtoses buccales et la fréquence et la durée moyenne des érythémes noueux,
thrombophlébites et symptémes articulaires.

Un effet prometteur sur les atteintes oculaires a été noté. [8] [25]

[.7.1.8  Anticoagulants

Les anticoagulants sont utilisés pour inhiber la formation de thromboses veineuses et
artérielles chez les patients présentant des manifestations vasculaires. Avant toute
prescription, il faudra s'assurer que le patient ne souffre pas d'anévrisme artériel
pulmonaire. [8] [28] [58]
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[.7.2 Traitements topigues

Les traitements topiques sont utilisés pour certaines manifestations :
- en cas de mono-arthrite, sous forme d'injection intra-articulaire de corticoides.
- en cas d'atteinte oculaire, on pourra utiliser des mydriatiques et des agents
cycloplégiques.
- en cas d'aphtose buccale (==> voir chapitre 111.3.2 : Traitements topiques)

[.7.3 Traitement chirurgical

Certaines complications oculaires, vasculaires, gastro-intestinales ou thoraciques
peuvent nécessiter un traitement chirurgical. [6] [8] [28]

1.7.4 Arbre décisionnel thérapeutigue en présence d e
manifestations mucocutanées dans le cadre de la mal adie
de Behcet

E. Alpsoy and coll. [8] a mis au point un arbre décisionnel permettant d'adopter la bonne
conduite a tenir en fonction des manifestations mucocutanées que présentent les patients
atteints de la maladie de Behcet. Ainsi, le traitement proposé est adapté a la séverité des
lésions, tout en limitant les effets iatrogenes de certains médicaments.
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Figure 12 : Conduite a tenir devant les atteintes mucocutanées chez un patient atteint

de la maladie de Behcet.
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.8 Pronostic

La maladie de Behget évolue le plus souvent par rémissions et exacerbations. Le
pronostic est généralement bon tant que les organes vitaux ne sont pas affectés ,
avec une espérance de vie souvent normale. Pour ces patients 1a, le pronostic est surtout
grave sur le plan fonctionnel, avec un risque important de cécité . [20]

Les complications vasculaires et neurologiques ont un mauvais pronostic
-en cas d'atteinte neurologique, la mortalité est d'environ 20 % dans les 7 ans.
-en cas d'anévrisme, le taux de déces peut atteindre 60 %.[32]

D. Saasoun et coll.[51] ont étudiés la mortalité dans une cohorte de 817 patients atteints
de la maladie de Behcet. La mortalité globale chez ces patients était de 5 % (41 patients)
aprés un suivi médian de 7,7 ans. Le taux de mortalité a 1 an et 5 ans était respectivement
de 1,2 % et 3,3 %. Le sexe masculin, la participation artérielle et un ha  ut nombre de
poussées sont indépendamment associé a la mortalité de la maladie de Behcet. Comparé
a l'age et au sexe du groupe contrle, le taux de mortalité est 3 fois supérieur chez les
patients atteints de la maladie de Behcget ayant moins de 35 ans.
Les principales causes de déces étaient la conséquence de complications :

-artérielles (26,8 %)

-veineuses (17,1 %)

-cancéreuse (17,6 %)

-du systeme nerveux central (12,2 %)

-de septicémie (12,2 %)

-d'autres causes (17,1 %).
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Il. La sphere bucco-dentaire et
maladie de Behcet

Certains éléments de la sphére bucco-dentaire pourraient contribuer a I'étiopathogénie
de la maladie de Behcget, comme Streptococcus sanguis. Il semblerait également que la
maladie parodontale puisse aggraver la maladie de Behcet.

A linverse, la maladie de Behcet pourrait étre a l'origine d'une diminution de I'hygiéne
bucco-dentaire, d'une parodontite et d'une diminution de la qualité de vie buccale du
patient.

A travers une analyse de la littérature, nous verrons si ces éléments sont fondés ou non
sur la preuve scientifique.

1.1 Implication de Streptococcus sanguis
dans I'étiopathogénie de la maladie de
Behcet

L'hypothése d'une infection bactérienne d'origine buccale (notamment par
Streptococcus sanguis) comme facteur responsable de la maladie de Behcet est fondée
sur plusieurs éléments :

e La maladie de Behget est caractérisée par la présence quasi systématique d'aphtes
buccaux (98 %). [46] Les aphtes buccaux sont-ils des marqueurs d'une flore
microbienne orale impliquée dans la pathogénie ?

e La maladie de Behcet commence principalement par une aphtose buccale (81,4 %),
qui précede les autres manifestations  de plusieurs mois, voire plusieurs années [46].
Des facteurs exogénes buccaux pourraient contribuer a la pathogénie de la maladie de
Behcet.

e Les patients atteints de la maladie de Behget ont une hygiene bucco-dentaire
diminuée (==> voir chapitre II,2 : Diminution de I'hygiéne buccale). L'accumulation du
biofilm bactérien pourrait permettre le développement d'espéces Streptococciques
atypiques. [2]

e Il semblerait que lincidence des infections endobuccales (amygdalites,
parodontites) soit plus élevée chez les patients atteints de la maladie de Behcet.
[2] [3] [12] [39]

e Plusieurs auteurs ont pu constater, sur des cas isolés, l'apparition d'une rechute ou
l'aggravation de la maladie de Behcget aprés des soi  ns dentaires . [33]

e L'injection intracutanée d'antigénes streptococciques entraine une réaction
cutanée intense , de type retardée. [7]

e Chez les patients atteints de la maladie de Behget, il apparait que la proportion de
Streptococcus sanguis  est significativement augmentée  dans la flore bactérienne
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buccale par rapport au groupe controéle. [34]

e Les patients touchés par la maladie de Behcet prése  ntent une souche atypique
de Streptococcus sanguis . En effet, la souche isolée de Streptococcus sanguis est
sérologiquement différente de celles du groupe contrdle, puisqu'elle a été identifiée
comme un sérotype KTH-1 rare, par ses propriétés bactériennes et enzymatiques. [30]

e Il y a une amélioration de la maladie apres traitement contre les Streptococcus
sanguis :

Le traitement antibiotique (minocycline), ciblée contre Streptococcus sanguis,
réduit non seulement la croissance de Streptococcus sanguis, mais supprime
aussi la sécrétion d'IL-1B et IL-6 par les cellules T, et a été particulierement
efficace cliniquement sur l'aphtose buccale, les éruptions pseudo-acnéiques et
les pseudo-érythemes noueux chez les patients développant la maladie de
Behget. [12]

D'autres études ont montrés que la combinaison colchicine et pénicilline
benzathine était efficace pour supprimer les symptdmes de la maladie de
Behcet, comparé a la colchicine en monothérapie. [33]

e Supposition de l'implication de  Streptococcus sanguis dans la pathogénie de la
maladie de Behcet

L'antigene KTH-1 peut activer les lymphocytes T qui produisent des cytokines
pro-inflammatoires (TNFa, IFNy, II-6, IL-8). [26] [38]

Ainsi, une forte réaction d'hypersensibilité contre Streptococcus sanguis, qui
pourrait étre provoquée par les cellules présentatrices d'antigenes a travers le
systeme immunitaire inné, peut étre suspecté comme le facteur déclenchant
extrinseque dans la pathogénie de la maladie de Behcet. [33]

e Mais la réponse semble non spécifique a  Streptococcus sanguis

Cette réponse cytokinique n'apparait cependant pas speécifique des
Streptococcus sanguis, puisqu'un profil de sécrétion analogue est obtenu apres
stimulation par d'autres extraits bactériens (Escherichia coli ou Staphylococcus
aureus). Ces données suggerent que les lymphocytes T des patients atteints de
la maladie de Behcget auraient une hyperréactivité aux antigenes bactériens
plutét qu'une susceptibilité a une espéce bactérienne en particulier. [26]

1.2 Diminution de I'hygiene buccale

La fréquence quotidienne de brossage des patients touchés par la maladie de Behcet
est diminuée [12] [3] [42]. L'indice de plague est augmenté [16].

Pour G. Mumcu [42] et H. Celenligil-Nazliel [16], I'hygiéne buccale faible serait la
conséquence directe de la diminution du brossage suite aux douleurs des ulcéres chez les
patients présentant des aphtoses.

Pour A. Akman [2], une hygiene buccale faible conduit a lI'accumulation rapide d'un
biofilm bactérien. Dans le cadre d'une prédisposition génétique individuelle, il se pourrait
gue des especes Streptococciques atypigues puissent se développer et entrainer une
réaction inflammatoire locale. Les médiateurs pro-inflammatoires locaux entreraient dans
la circulation systémique et interagiraient avec les tissus endothéliaux, créant ou
augmentant ainsi les symptémes systémiques de la maladie de Behcet.
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1.3 Impact de I'aphtose sur la qualité de
vie

G. Mumcu ([44], [43] [45]) a évalué le retentissement de la maladie de Behcet sur la
gualité de vie buccale des patients. Pour cela, il a utilisé comme outil le « Oral Health
Impact Profil 14 » (OHIP-14), qui permet de mettre en évidence le bien-étre buccal des
patients. Les critéres pris en compte sont :

e la douleur

e les limitations fonctionnelles (phonation, prise d'aliments)
e le handicap physique, psychologique et social

e le retentissement sur les activités quotidiennes

Ces études montrent que la qualité de vie buccale était déficiente chez les patients
atteints de la maladie de Behcet, et qu'elle est associée d'une part a la sévérité de la
maladie, d'autre part a son traitement (le traitement immunosuppresseur semble donner
une meilleure qualité de vie buccale qu'un traitement par colchicine). Il n'existe pas de
différence significative entre le score OHIP-14 des patients résidents aux Royaume Unis
et en Turquie.

La douleur est un facteur important dans la limitation des fonctions buccales et pose
probleme pour la prise d'aliments, les relations sociales (douleur a la phonation) et I'image
gue I'on a de soi. Dans des cas extrémes, elle pourrait mener le patient a la dépression.

C'est pour cette raison qu'il est essentiel de maintenir une bonne fonction orale et de
prévenir sa détéerioration.

1.4 Relation entre parodonte et maladie de
Behcet

[1.4.1 Rappels sur la pathogénie de la maladie paro dontale

La pathogénie des maladies parodontales fait intervenir plusieurs éléments :
-certaines bactéries contenues dans le biofilm sous gingival
-les cellules immunitaires (PMN, macrophages, monocytes, lymphocytes)
-les cellules des tissus épithéliaux et conjonctifs (épithélium de jonction, cellules
endothéliales, fibroblastes, ostéoblastes)
-certaines molécules cataboliques qu'elles produisent en exces (cytokines)
Cependant, tous les mécanismes de la pathogénie de la maladie parodontale sont loin
d'étre completement élucidés. [18]

11.4.2 Influence du parodonte sur la maladie de Beh cet

La parodontite induit un processus d'inflammation systémique qui contribuerait a la
progression de la maladie de Behget [44]. L'agression bactérienne caractéristique des
pathologies parodontales aboutit a une destruction tissulaire modulée en particulier par
des enzymes (métallo-protéases) et des cytokines pro-inflammatoires (comme [I'lL1 et
TNFa), produites par les cellules de I'h6te.[55] Comme nous l'avons vu précédemment,
ces cytokines pro-inflammatoires semblent jouer un réle prépondérant dans la pathogénie
de la maladie de Behget. Ainsi, la maladie parodontale, en produisant ces médiateurs,
pourrait provoquer ou aggraver la maladie de Behcet.
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11.4.3 Influence de la maladie de Behcet sur le par odonte

Parmi les articles faisant le lien entre le parodonte et la maladie de Behget, trois résultats
significatifs en ressortent :

Il apparait que lindice parodontal moyen dans la maladie de Behcet était
significativement supérieur par rapport au groupe contréle ([2] [3] [42]).

D'autre part, I'indice parodontal, le nombre d'aphte et la fréquence de brossage
seraient liés a la sévérité de la maladie de Behcet.([2] [3] [12]).

Enfin, la fréquence quotidienne de brossage des patients atteints de la maladie de
Behcet était diminuée par rapport au groupe contrdle. ([3] [12] [42]).

Par différentes voies, la maladie de Behcet pourrait agir sur le parodonte :

Pour G. Mumcu [42] et H. Celenligil-Nazliel [16], le haut score parodontal serait
associé a une hygiéne buccale faible, conséquence directe de la diminution du
brossage suite aux douleurs provoquées par les aphtoses. Le déséquilibre ainsi
provogqué au sein de ['écologie du biofilm favoriserait la survenue du biofilm
parodontal.

Comme nous l'avons observé dans la pathogénie de la maladie de Behget, les
patients atteints de la maladie de Behcet sécrétent de nombreuses cytokines pro-
inflammatoires en excés : IL-1, IL-6, IL-8, GM-CSF, TNFa, IFNy. Ces cytokines
pourraient étre responsables des destructions tissulaires du parodonte. [18]

Les facteurs génétiques sont considérés comme jouant un role important dans le
développement de la maladie de Behget et la parodontite (perturbation des
polynucléaires neutrophiles, hypersécrétion d'IL).

En affaiblissant les défenses immunitaires de [I'h6te, les immunosuppresseurs
favoriseraient le développement des bactéries et leurs actions sur le parodonte,
créant alors une parodontite.

.5 Analyse critigue des articles :

Les faits qui ont été avancés doivent étre pris au conditionnel, du fait de I'existence de
nombreux biais :

Nous ne pouvons pas exclure les effets des immunosuppresseurs sur la
parodontite, or, ces articles ne prennent pas en compte ce facteur. De plus, ces
médicaments diminuent les récidives d'ulcéres, qui auraient eux méme un effet sur
l'indice parodontal.

La parodontite et la maladie de Behget ont été évaluées en méme temps, ainsi il est
impossible de déterminer laquelle a commencé en premier. De ce fait, la séquence
des événements est non clarifiée. On ne peut pas conclure que la parodontite est
un facteur de risque significatif sur le développement de la maladie de Behget car le
statut parodontal a été réalisé des années apres le début de la maladie.

Les études comprennent peu de patients.

Il existe une différence entre les patients concernant la connaissance de leur
fréquence de brossage. Les patients qui ont connaissance de leur parodontite sont
plus impliqués dans leurs traitements, donc plus a méme de se rappeler de la
fréquence de brossage.

Toutes ces études ont été realisées en Turquie. L'échantillon de patients est donc
non représentatif des patients atteints de la maladie de Behcet. De plus, certaines
études sont probablement réalisées avec les mémes échantillons.

Les publications sont de faibles valeurs scientifiques (études de cas contrblées).
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Ill. Prise en charge du patient atteint
de la maladie de Behcet au cabinet
dentaire

1.1 Diagnostic de la maladie de Behcet par
le chirurgien dentiste

L'aphtose buccale récidivante est la premiere manifestation de la maladie de Behcet
(81,4 %) [46]. La situation du chirurgien dentiste parait donc idéale pour diagnostiquer
cette maladie. Est-il en mesure de contribuer au diagnostic de la maladie de Behget ? Si
oui, comment doit-il procéder ?

[11.1.1 Peut-on distinquer I'aphtose buccale de la maladie de
Behcet d'une simple aphtose buccale récidivante
idiopathigue ?

98 % des patients atteints de la maladie de Behcet présentent une aphtose buccale
récidivante, et pour 81,4 % d'entre eux, elle représente la premiére manifestation de la
maladie. Un diagnostic précoce de la maladie de Behget est il possible en présence d'une
seule aphtose buccale ?

A travers une étude rétrospective portant sur plus de 5000 patients, S.H. Oh et coll. [46]
a cherché les éléments nous permettant de nous orienter vers une maladie de Behget
plutét qu'une aphtose buccale récidivante. Le patient atteint de la maladie de Behcet
présenterait moins de risque d'aphtes mineurs, mais plus de risque d'aphtes majeurs, ainsi
gue plus d'aphtes sur 2 sites différents ou plus. Cependant, l'auteur conclu qu'il n‘existe
pas de critére permettant de différencier les ulceres buccaux de la maladie de Behget de
ceux de l'aphtose buccale récidivante. Un patient atteint d'aphtose buccale récidivante et
présentant des symptémes additionnels, notamment articulaires, doit cependant étre suivi
pour le diagnostic de la maladie de Behcet.

Les patients touchés par la maladie de Behcet ont plus d'aphtes au niveau du palais
mou et de l'oropharynx que les patients présentant une aphtose buccale récidivante.

|. Krause et coll. [37] a constaté que la proportion de lésions aphteuses majeures est
significativement plus importante chez les patients atteints de la maladie de Behcet que
chez ceux souffrant de Iésions aphteuses récidivantes idiopathiques.

De plus, il semble qu'aucun caractére histologique distinctif ne permette de différencier
I'aphtose buccale de la maladie de Behcet des autres aphtoses buccales.

\ Il est donc difficile, voire impossible, de diagnostiquer la maladie de Behcet a partir\
d'une aphtose buccale récidivante, particulierement lorsqu'elle se présente comme la
seule ou la premiére caractéristique de la maladie. et d'autant plus qu'il n'existe pas de
test fiable pour exclure la maladie de Behget.
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[11.1.2 Démarche diagnostic du chirurgien dentiste

Le retentissement des aphtoses sur la qualité de vie des patients est important, de par
la douleur qu'elle entraine, les limitations fonctionnelles et son retentissement
psychologique. [42] [44] De ce fait, les patients sont amenés a consulter leur médecin
généraliste ou leur chirurgien dentiste, en attente de solutions.

Bien que la maladie de Behcet soit rare, le chirurgien-dentiste doit penser a cette
maladie lorsqu'il est confronté a une aphtose, car sa mortalité et sa morbidité est
importante. Cependant, aucun consensus n'existe concernant le diagnostic e t la prise
en charge du patient atteint de la maladie de Behge t par le chirurgien dentiste. A
travers ce chapitre, je vous propose une démarche diagnostique que le chirurgien dentiste
pourra suivre en présence d'une aphtose buccale, et qui lui permettra de diagnostiquer la
maladie de Behcet. Une feuille diagnostique clinique est proposée en annexe (annexe 1).

Dans un premier temps, il semble nécessaire de diagnostiquer l'aphtose buccale
récidivante, et donc de la distinguer des autres ulcérations. Ce n'est que dans un second
temps que la maladie de Behcet pourrait étre recherchée.

[11.1.2.1 Les éléments a rechercher lors de 'anamn  ése et
I'examen clinique afin de diagnostiquer une aphtose buccale
récidivante.

Le diagnostic de lI'aphtose buccale récidivante est basé sur I'anamnése et I'examen
clinigue , complété par I'exclusion des diagnostics différentiels. Face a une Iésion
ulcérative, le praticien devra dans un premier temps vérifier :

e La présence ou non d'une bulle ou dune vésicule avant l'apparition de
l'ulcération (cette situation exclut le diagnostic d'aphte)
Le caractére uniqgue ou multiple des lésions
Le caractére récidivant ou non de la poussée
L'ancienneté de l'ulcération
L'état de santé général du patient
Le statut immunitaire du patient
La présence d'érosions ou d'ulcérations sur les régions orales kératinisées et/ou
sur la région génitale
La présence de lésions cutanées ailleurs sur le corps
e Les traitements médicamenteux du patient. [20]

111.1.2.2  Eliminer les diagnostics différentiels de I'aphtose
buccale récidivante.

Grace a ces informations, et si nécessaire a l'aide d'examens complémentaires, il devra
dans un second temps éliminer les diagnostics différentiels de I'aphtose buccale
récidivante , qui comprend toutes les lésions ulcératives, pouvant étre d'origine diverses :
e Lésions extrinséques provoquées  (traumatisme ou caustique, pathomimie)
e Infections virales (herpés, varicelle, zona, herpangine, syndrome pied-main-
bouche, VIH)

e Infections bactériennes (syphilis, chancre mou, gingivostomatite ulcéro-
nécrotique)

e Carentielle (vitamine B12 et/ou en folate)

e Auto-immunes (Syndrome de Reiter, pemphigus vulgaire, lupus érythémateux
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disséminé, certaines vascularites, syndrome de Stevens-Johnson)

e Cancéreuse : carcinome épidermoide ulcéré

e Médicamenteuse : captopril, sels d'or, nicorandil, acide niflumique, phénindione,
phénobarbital, piroxicam, hypochlorite de sodium [15] [20]

[11.1.2.3 Recherche de la maladie de Behcet

En présence d'une aphtose buccale récidivante, le praticien devra rechercher la
présence d'autres manifestations cliniques. Il se présente alors deux cas de figure :

11.1.2.3.1 Le patient présente I'une des manifest ations de la
maladie de Behcet

Le chirurgien dentiste devra adresser le patient a son médecin traitant ou a un service
de médecine interne, d'autant plus si le patient répond aux données épidémiologiques de
la maladie de Behcget (homme jeune, provenant de la route de la soie). Des examens
seront effectués afin de confirmer ou d'exclure le diagnostic de la maladie de Behget. Ces
examens comprennent :

e Pathergy-test : c'est une réaction spécifique de la maladie de Behcet, mais elle
n'est pas présente chez tous les malades.
e Analyses de sang : elles permettent d'aider a faire le diagnostic de la maladie
de Behcet ou a faire le diagnostic differentiel. Elle permet aussi de vérifier qu'il n
y a pas d'atteinte de la fonction rénale ni d'anémie. Pour finir, elles peuvent
mettre en évidence la présence d'inflammation (augmentation de la vitesse de
sédimentation et du nombre de leucocytes).
e Imageries :
= |[RM en cas de symptdomes neurologiques
= Angiographie des différents vaisseaux pour rechercher la présence
d'éventuels rétrécissements dans les vaisseaux
= Doppler ou écho-doppler pour rechercher une phlébite
= Electroencéphalogramme
= Radiographie thoracique
e Autres examens :
= Ponction lombaire pour vérifier I'absence d'infection au niveau de la
moelle épiniere
= Coloscopie/fibroscopie en cas d'hémorragie digestive
= Fond d'ceil [22]

Dans le cadre de la maladie de Behcet, le chirurgien dentiste pourra intervenir aupres du
patient dans la prise en charge de la maladie de Behcet, en assainissant la cavité buccale
du patient et en traitant localement l'aphtose.

11.1.2.3.2 Le patient ne présente pas de manifesta tions de la maladie
de Behget

En l'absence d'autres manifestations, le diagnostic établi sera celui d'une aphtose
buccale récidivante. Néanmoins, le patient sera régulierement suivi par son chirurgien
dentiste. En effet, puisque l'aphtose buccale récidivante est la premiére manifestation de
la maladie de Behcet, il est possible que le patient développe les autres manifestations
ultérieurement. Le médecin traitant devra étre informé de l'existence de I'aphtose buccale
récidivante.

Selon A. Akman [3], le chirurgien dentiste devra informer le patient du risque accru de
parodontite.
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1.2 Soins bucco-dentaires chez un patient
atteint de la maladie de Behcet

[11.2.1 Contacter le médecin traitant

Le patient atteint de la maladie de Behcet bénéficie d'une prise en charge
pluridisciplinaire car les manifestations touchent plusieurs organes. Au centre de cette
prise en charge se trouve l'interniste et le médecin généraliste.

Avant de commencer les soins, le chirurgien dentiste devra s'informer sur I'évolution de
la maladie, ses manifestations cliniques et le traitement du patient.

[11.2.2 Les traitements de la maladie de Behcetap rendre en
compte par le chirurgien dentiste pour ses soins

[11.2.2.1  Prise en charge des patients sous anti-vi tamines K
(AVK) en odontologie

Les patients présentant des risques de complications thromboemboliques dans le cadre
d'une maladie de Behcet ont un traitement a base d'AVK au long cours.
Dans le cas ou le chirurgien dentiste doit réaliser une intervention de chirurgie buccale,
parodontale ou implantaire, il devra prendre les précautions suivantes :
1. Contacter préalablement le médecin responsable du suivi du traitement par AVK du
patient
2. Reéaliser un bilan biologique donnant au moins la valeur de I'INR (International
Normalized Ratio) dans les 24 heures avant l'intervention chirurgicale.
La valeur de I'INR doit étre stable et inférieure a 4 (s'il est inférieur ou égal a 3,
I'intervention pourra étre effectuée au cabinet dentaire, si il est entre 3 et 4 ou associé a un
traitement anti-aggrégant plaquettaire, elle sera réalisée en milieu hospitalier).
3. Poursuivre le traitement AVK
4. Réaliser les techniques d'hémostase locale de fagcon systématique :
-introduction d'un matériau hémostatique résorbable intra-alvéolaire
-suturer toute plaie intra-buccale
-réaliser une compression locale pendant au moins 10 minutes
-en cas d'intervention chirurgicale hémorragique, mettre en place une colle biologique
et/ou un agent antifibrinolytique
6. S'assurer de la continuité des soins [53]

[1.2.2.2 Prise en charge des patients sous
Immunosuppresseurs en odontologie

Les patients présentant une forme sévere et réfractaire de la maladie de Behcget sont
traités par immunosuppresseurs.

Le risque principal au cours de la prise en charge du patient immunodéprimé est le
risque infectieux. La prise en charge doit étre précoce, idéalement avant le début de la
période dimmunosuppression. Une concertation étroite avec le médecin en charge de
l'immunosuppression est primordiale.

Avant la période d'immunosuppression , il faut réaliser un examen approfondi, avec
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une radiographie panoramique. Il est indispensable d'éradiquer tous les foyers
infectieux oraux qui secondairement pourraient étre a I'origine de complications graves.

La prise en charge se poursuit pendant lI'immunosuppression  avec des examens
réguliers . Il est nécessaire d'insister sur les mesures générales d'hygiéne bucco-dentaire,
puisque celles-ci permettent de diminuer la fréquence des stomatites et la sévérité des
infections orales.

L'immunodépression en elle-méme ne contre indique aucun traitement, mais le risque
infectieux local et le risque de dissémination a distance des germes de la cavité buccale
justifient chez ces patients la prescription d'antibiotiques lors du geste de l'odontologiste
[1]. Ainsi, une antibioprophylaxie adaptée doit étre prescrite lors des actes invasifs (avec
risque de saignement). L'antibioprophylaxie n'est pas justifiée lors de soins parodontaux
non chirurgicaux et des actes non invasifs (actes de prévention, soins conservateurs,
soins prothétigues non sanglants). L'antibioprophylaxie des complications infectieuses
localisées a la cavité buccale associe le meétronidazole (Flagyl®) et la spiramycine
(Rovamycine®). L'antibioprophylaxie dont le but est de prévenir les infections systémiques
associe amoxicilline et acide clavulanique (Augmentin®).

Une antibiothérapie curative est indiquée pour le traitement d'infections dentaires,
parodontales ou buccales. Le praticien utilisera I'amoxicilline ou le métronidazole seul ou
en association avec la spiramycine. L'association amoxicilline et acide clavulanique sera
utilisée en seconde intention.

Le praticien devra prendre en compte le risque important d'interactions
meédicamenteuses avant toute prescription. [1] [50]

[11.2.2.3 Prise en charge des patients sous anti-TN  Fa en
odontologie

La réalisation d'une intervention chirurgicale lors d'un traitement par anti-TNFa peut,
théoriqguement, conduire a une complication infectieuse et/ou un retard de cicatrisation.
Cependant, ce risque n'est pas clairement évalué par la littérature, et les
recommandations sont basées sur des avis d'experts.

Il est recommandé une bonne hygiene bucco-dentaire et des soins réguliers. En cas
d'état bucco-dentaire défectueux, des soins appropriés devront étre effectués avant de
débuter un traitement par anti-TNFa.

Pour les soins non invasifs, il n'y a pas d'éléments justifiant I'arrét des anti-TNFa, mais
on peut proposer une antibioprophylaxie.

Pour les soins a risque infectieux, il est recommandé d'arréter les anti-TNFa et de
proposer une antibioprophylaxie.

Il n'y a pas d'indication formelle a arréter les anti-TNFa, mais il faut rester vigilant vis a
vis des risques infectieux potentiels. [19]

[1.2.2.4  Prise en charge des patients sous cortico  ides au long
cours en odontologie
Les patients sous corticothérapie chroniqgue ou qui ont été exposés durant les 12

derniers mois, sont sujets a une insuffisance adrénalienne, ne leur permettant
éventuellement pas de faire face au stress associé aux soins (chirurgicaux ou non). Ainsi,
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aprés consultation du médecin traitant, une prescription complémentaire de corticoides
sera envisagee. De plus, si des suites infectieuses postopératoires se manifestent ou sont
suspectées, cette prescription sera poursuivie jusqu'a éradication des suites.

En raison des effets immunosuppresseurs des corticoides et donc la susceptibilité du
patient a l'infection, une prophylaxie anti-infectieuse est recommandée chez le patient
sous corticoides.

Les mesures d'hygiene et d'asepsie doivent étre respectées pour réduire au minimum le
risque de transmission croisée de pathologies infectieuses bactériennes et/ou virales.

Des contrbles bucco-dentaires fréquents seront effectués. [49]

111.3 Traitements des aphtes dans le cadre
de la maladie de Behcet

Le traitement des aphtes buccaux dans la maladie de Behcet est le méme que dans les
aphtoses idiopathiques. C'est un traitement symptomatique et suspensif, qui permet de
diminuer la douleur, de réduire l'inflammation et d'accélérer la cicatrisation.

Comme on ne connait pas la pathogénie précise, ni de I'aphte, ni de la maladie de Behget,
il n'existe pas encore de traitement curatif validé. La diversité des traitements rendent bien
compte de l'inconstance des résultats.

[11.3.1 Traitement préventif

[11.3.1.1 Traitement préventif médicamenteux

Si les poussées sont rapprochées ou fréquentes, un traitement préventif de ces
poussées est nécessaire. La décision de débuter un traitement préventif de I'aphtose
dépend du retentissement sur la qualité de vie des patients. Celle-ci est trés variable d'un
individu a l'autre.

Une poussée mensuelle d'aphtes impose un traitement préventif, mais des poussées
plus espacées, invalidantes ou génant la vie quotidienne du patient peuvent nécessiter un
traitement préventif aprés évaluation du rapport bénéfice/risque. En effet, les traitements
préventifs présentent de nombreux effets secondaire (==> voir chapitre 1.7.1 : Traitements
systémiques).

La stratégie thérapeutique pour la prise en charge d'une aphtose buccale dans le cadre
de la maladie de Behcet est celle-ci :

e En premiere intention, on utilise la colchicine car c'est un traitement efficace, bien
toléré a court terme et peu contraignant.

e Dans les aphtoses buccales séveres récidivantes et résistantes a ce traitement, il
est possible de proposer le thalidomide a la posologie de 50mg/j en premiére
intention, pouvant étre augmentée a 100 ou 200 mg en traitement d'attaque.

e |l est exceptionnel que lutilisation d'immunosuppresseurs, d'IFNy ou anti-

TNFa soit indiquée dans le seul traitement de I'aphtose, car les risques des
effets secondaires sont trop conséquent.

La prescription du traitement préventif n'est pas de la responsabilité du chirurgien

42



dentiste, mais celle de linterniste ou du médecin généraliste. Cependant, le chirurgien
dentiste devra savoir adresser le patient.

111.3.1.2 Eviction des facteurs déclenchant

11.3.1.2.1 Hypersensibilité aux aliments

~

L'hypersensibilité a certains aliments (comme le chocolat, le fromage ou la tomate),
serait un facteur déclenchant des aphtes buccaux, selon certains patients. Cependant, il
n'existe aucune preuve convaincante affirmant cela.

L'éviction d'aliments parait donc injustifiee. [24]

11.3.1.2.2 Traumatismes mécaniques

Une étude portant sur 30 patients atteint d'aphtose buccale récidivante a révélé
I'apparition de 26 Iésions sur 13 de ces patients, contre O dans le groupe contréle, suite a
des traumatismes mécaniques locaux (suture et ponction par une aiguille). Les ulceres
ainsi provoqués ne sont pas distinguables de ceux habituellement développés chez ces
patients, si ce n'est qu'ils sont généralement plus petits et guérissent plus vite.[59]

La muqueuse buccale peut étre exposée a de nombreux traumatismes mécaniques
(morsure, soin dentaire, prothése inadaptée, dent fracturée, brossage dentaire inadapté,
injection d'anesthésique local, etc...), et donc autant de risques qui pourraient provoquer
des aphtes.

111.3.1.2.3 Evénements stressants

Les évenements stressants ont été considérés comme pouvant générer une récidive
d'aphtose buccale, mais aucune relation de cause a effet n'a pu étre démontrée. ([47] [37])

11.3.1.2.4 Médicaments ayant pour effet indésirabl e une aphtose
buccale

Les ulcérations orales sont décrites comme effets secondaires de nombreux
meédicaments. Boulinguez et coll [15] a dénombré 28 meédicaments pouvant induire des
aphtes.

Cependant, seulement 8 ont été démontrés comme pouvant étre a l'origine d'une
aphtose buccale récidivante :
-Captopril
-Sels d'or
-Nicorandil
-Acide niflumique
-Phénindione
-Phénobarbital
-Piroxicam
-Hypochlorite de sodium

Ces poussées disparaissent a l'arrét de traitement. En cas d'aphtose buccale
récidivante, 'anamnese doit permettre au chirurgien dentiste d'identifier ces médicaments,
afin de pouvoir discuter avec le médecin traitant du maintient ou non du traitement.
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11.3.1.2.5 Influence du tabac sur les poussées d'a  phtose

Dans le cadre de la maladie de Behcet, I'aphtose buccale peut étre favorisée par l'arrét
du tabac, au point que des patchs de nicotine ont pu étre proposés comme traitement. [54]

111.3.1.2.6 Cycle menstruel et aphtose buccale réci  divante dans la
maladie de Behcet

Le cycle menstruel semble jouer un role significatif dans les aphtes buccaux chez le
patient atteint de la maladie de Behcet. La baisse de la progestérone en serait peut étre
l'origine. [46]

[11.3.2 Traitements topigues

[11.3.2.1 Application topique d'anesthésiques locau X

L'application d'antalgiques locaux soulage rapidement la douleur, mais de maniére
transitoire. En diminuant les douleurs, elle permet l'alimentation dans de meilleures
conditions.

On utilise habituellement le Chlorhydrate de lidocaine en gel (Xylocaine visqueuse 2%)
appliqué directement avec le doigt sur l'aphte. En cas d'aphtes multiples, un bain de
‘bouche de lidocaine sera réalisé.[20] |

[11.3.2.2  Application topique de Sucralfate

Habituellement utilisé en cas d'ulcere gastrique, le Sucralfate a démontré son efficacité
sur les ulcéres buccaux. Dans une étude randomisée, quatre bains de bouche par jour
permettraient de diminuer les douleurs et de raccourcir la durée de cicatrisation. [9]

[11.3.2.3 Corticostéroides en application locale

Les corticoides locaux sont les traitements les plus utilisés, mais peu d'études
randomisées ont démontrées leurs efficacités sur les douleurs et la cicatrisation.
Les corticoides locaux atténuent la composante inflammatoire des aphtes. lls diminuent
la durée des aphtes ainsi que la douleur, mais ne préviennent pas des récidives.
Plusieurs formes galéniques peuvent étre utilisées, répondant a différentes indications :
-des pastilles (hémisuccinate d'hydrocortisone, 2,5 mg) a laisser fondre sur 'aphte
3 a 4 fois par jour,
-une pate gingivale (acétonide de triacinolone, 1mg/g) est utilisée pour des aphtes
plus étendus ou gingivaux. Appliquer 2 a 4 fois par jour jusqu'a cicatrisation de
l'aphte.
-des bains de bouche cortisonés ou bien un spray si les Iésions sont diffuses ou si
I'acces est difficile (voile du palais, oropharynx).
-des injections sous-lésionnelles sous-muqueuse de corticoides, efficace, mais
rarement recommandées sauf dans les formes sévéres ou lorsque la sérologie VIH
est positive.
Localement, les corticostéroides peuvent favoriser le développement d'une candidose.
[20]
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[11.3.2.4  Utilisation topique d'antiseptiques

Contre placebo, la Chlorhexidine semblerait réduire la sévérité des aphtes, leurs
incidences et leurs durées. Sous forme de gel, elle serait plus efficace que sous forme de
bains de bouche. [48]

Le Triclosan permettrait de réduire le nombre d'aphtes ainsi que leurs douleurs. [52]

[11.3.2.5 Bains de bouche de tétracycline

\ L'utilisation de bains de bouche de tétracycline permettrait de réduire les douleurs des\
aphtes. Son utilisation est simple puisqu'il suffit de dissoudre un comprimé de 100mg de
Doxycycline dans 10 mL d'eau, et de faire un bain de bouche 4 fois par jour. [60] [27]

Les cyclines sont contre-indiquées, méme en bain de bouche, chez la femme enceinte
et I'enfant de moins de 12 ans.

[11.3.2.6 Amlexanox

L'Amlexanox est une pate protectrice qui a des effets antiallergiques et anti
inflammatoires.

Une étude randomisée a montré que l'utilisation de I'Amlexanox quatre fois par jour
pendant cing jours permet de réduire de facon significative la taille des ulcéres et de
diminuer leur douleur. [40]

[11.3.2.7 Traitements physiques

De nombreux traitements physiques sont utilisés sur les aphtes, et pour la plupart, de
fagcon empirique. lls ont pour but de cautériser la Iésion, c'est a dire de transformer une
ulcération inflammatoire en une ulcération cicatricielle, habituellement moins douloureuse.

11.3.2.7.1 La cryothérapie

Une étude de 2006 n'a pas montrée de différence significative entre la cryothérapie
versus placebo sur la douleur et le changement de taille de I'aphte. Son utilisation semble
donc obsoléete. [13]

111.3.2.7.2 Le LASER Nd:YAG

\ Une étude randomisée (20 patients) a montrée que le LASER Nd:YAG permet de\
diminuer la douleur des aphtes et de favoriser la cicatrisation par rapport a un traitement
par corticostéroide topique. [56]

Dans une étude de cas contrblée, J. Arabaci et coll a montré qu'un traitement de I'aphte
réduit immédiatement la douleur et permet une guérison plus rapide. Du fait de la
diminution de la douleur, le patient bénéficie d'un confort lors de la mastication, la
phonation et le brossage dentaire. [12]

111.3.2.7.3 Le LASER CO2

Dans une étude randomisée contre placebo, N. Zand et coll. [61] montre que
l'application du LASER CO2 permettait de réduire la douleur des ulcérations, et de
maniére immédiate. L'intervention en elle méme était indolore et ne nécessitait pas
d'anesthésie.
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111.3.2.7.4 L'acide trichloracétique

La cautérisation a l'acide trichloracétique a 30 % appliqué au coton tige jusqu'a
blanchiment de la Iésion diminuerait rapidement la douleur locale jusgu'a guérison sans
modifier le temps de guérison de I'aphte. [20]

1.4 Faut-il recommander une hygiene
bucco-dentaire stricte au patient atteint de
la maladie de Behcet ?

Plusieurs éléments pourraient nous faire penser qu'il faudrait recommander une hygiéne bucco-
dentaire stricte au patient atteint de la maladie de Behcet :
-la possible implication de Streptococcus sanguis dans la pathogénie de la maladie.
Pour A. Akman, l'accumulation du biofilm bactérien, associée a un terrain génétique
favorable, pourrait activer ou aggraver les symptdmes de la maladie de Behget. [2]
-I'éventuel lien entre parodontite et maladie de Behget . Comme nous l'avons vu
précédemment, la parodontite pourrait aggraver la maladie de Behcet, et réciproquement
(==> voir chapitre 1.4 : Relation entre parodonte et maladie de Behcget). Soigner la
parodontite pourrait peut étre permettre de diminuer la fréquence des rechutes de la
maladie de Behcet.
Cependant, aucun des éléments cités n'a été démontré avec un haut niveau de preuve
scientifique. Les auteurs recommandent tout de méme une hygiéne bucco-dentaire rigoureuse.
[2] [12] [35] [42]

Les patients sous immunosuppresseurs sont plus exposés aux infections, y compris la

parodontite [18] [50]. Une bonne hygiene bucco-dentaire est de mise pour éviter son installation,
puisqu'elle peut entrainer une dissémination a distance des germes.
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CONCLUSION

Les manifestations cliniques de la maladie de Behcet, trés variées, commencent a étre
bien décrites. Néanmoins, l'étiopathogénie de la maladie n'est pas encore élucidée,
malgré les avancées récentes. Il semblerait que certaines bactéries buccales, dont
Streptococcus sanguis, puissent contribuer a I'étiopathogénie de la maladie.

Puisqu'il n'existe ni de signe pathognomonique, ni de test diagnostic biologique
spécifique, le diagnostic de la maladie est souvent difficile e  t repose sur des signes
cliniques caractéristiques et sur le jugement et I' expérience du médecin

Il n'‘existe pas de traitement curatif de la maladie de Behcget. Son but se limite a
diminuer la fréquence et la séverité des poussées de la maladie. Mais le choix de la
thérapeutique est difficile du fait que la maladie est réfractaire et que les médicaments
utilisés exposent le patient a des complications infectieuses et iatrogénes séveres.

Puisque la maladie de Behcet touche plusieurs organes, sa prise en charge se fait de
maniére pluridisciplinaire , et toutes les spécialités médicales concernées devront veiller
a s'accorder entre elles et a dialoguer. L'interniste et le médecin traitant restent au centre
de cette prise en charge.

Le rble du chirurgien dentiste dans la prise en charge du patient est triple :

e Comme nous lavons vu, l'aphtose buccale récidivante est a la fois la
manifestation la plus fréquente de la maladie mais est aussi le plus souvent
inaugurale. Par conséquent, le chirurgien dentiste se retrouve en premiére
ligne pour le diagnostic de la maladie. L'aphtose buccale de la maladie de
Behcet ne peut pas étre différentiée cliniguement ni histologiquement de
'aphtose buccale récidivante idiopathique. Mais face a une aphtose buccale
récidivante, le praticien devra réaliser un interrogatoire rigoureux a la recherche
d'autres manifestations de la maladie de Behcet, d'autant plus si le patient est un
homme jeune, issu de « la route de la soie ». A la moindre suspicion, le patient
sera adressé dans un service de médecine interne ou a son médecin traitant afin
de réaliser des examens complémentaires pouvant aider au diagnostic de la
maladie.

e Le chirurgien dentiste contribue a la thérapeutique puisqu'il peut étre amené a
traiter localement les aphtoses

e Des précautions doivent étre prises dans la prise charg e bucco-dentaire
des patients lorsqu'ils sont traités par immunosuppresseurs, corticostéroides,
anti-TNFa ou AVK. Il semblerait que la maladie de Behget puisse provoquer ou
aggraver la parodontite, et de facon réciproque, que la parodontite puisse
aggraver la maladie de Behcget. Selon certains auteurs, une hygiéne bucco-
dentaire rigoureuse devrait étre recommandeée chez ces patients.

Bien que la maladie de Behcet soit une maladie orpheline, les enjeux sont importants
dans certaines régions, notamment le long de «la route de la soie », du fait de sa
mortalité et de sa morbidité importantes. Une meilleure connaissance de I'étiopathogénie
de la maladie pourrait permettre de trouver un test diagnostic biologique spécifique et
sensible, ainsi que la mise en place d'un traitement plus adapté.
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ANNEXE

Présence d'une
ulcération endo-buccale

A 4

/ Anamnese \

Etat de santé général et antécédents
Prise médicamenteuses
Caractere récidivant ou non
Ancienneté de la Iésion : chronique / aiglie
Examen clinique
Nombre, taille, forme et aspect des lésions
Localisation des Iésions
Palpation des Iésions
Présence ou non d'une bulle ou vésicule avant I'apparition de l'ulcération
Recherche d'adénopathies

Examen complémentaires
\Status immunitaire /

Diagnostic 4 Autre origine : N
aphtose buccale Lésion extrinséque provoquée
vA Al At A Infection virale
Infection bactérienne
Carentielle
Auto-immune
Cancéreuse

Q/Iédicamenteuse /

/Recherche d'autres manifestations \

Cutanée

Génitale

Articulaire i
Oculaire Traiter ou
Vasculaire adresser

Neurologique
Gastro-intestinal

Données épidémiologiques

K Sexe : homme j

A 4

2

Pas d'éléments en faveur Eléments en faveur
de la Maladie de Behcet d'une maladie de Behget
Mt LA ATAK
A 4 A 4
Suivi Adresser a interniste ou
+ médecin traitant pour réalisation
Informer d'examens complémentaires

IAn mAAAAAIA trAaitAant

Annexe 1 : Fiche clinigue diagnostigue de la maladie de Behcet
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FORT (Antoine). - La maladie de Behcet.

RESUME :

La maladie de Behcet est une vascularite systémique, chronique et récidivante, dont la
manifestation la plus fréquente est I'aphtose buccale. Elle touche préférentiellement
I'hnomme jeune résidant le long de « la route de la soie ». L'étiopathogénie de la maladie
n'est pas totalement élucidée. Le diagnotic, difficile a établir, repose sur les signes
cliniques et le jugement du praticien. Il n'existe pas de traitement curatif.

Streptococcus sanguis, bactérie buccale, semble étre impliqué dans I'étiopathogénie de la
maladie de Behget. De plus, I'hygiéne bucco-dentaire et le parodonte seraient modifiés.

La prise en charge de la maladie doit étre pluridisciplinaire. Le role du chirurgien dentiste
est triple : il peut contribuer au diagnostic précoce de la maladie, il doit traiter localement
les aphtoses buccales et doit adapter sa prise en charge pour ces patients.
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