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R É S U M É
Pré-requis : L'atteinte veineuse par sa fréquence constitue, pour
beaucoup d'auteurs, le quatrième signe cardinal de la MB.
Buts : Nous nous proposons de déterminer le profil épidémiologique,
de décrire les diverses manifestations veineuses de la maladie, de
discuter leur pronostic et leur traitement.
Méthodes: Nous avons analysé rétrospectivement tous les cas de
MB compliqués de thrombose veineuse TV, diagnostiqués dans le
service de médecine interne de l'hôpital Habib Thameur sur une
période allant de 1994 à 2008. 
Résultats: On a recensé 45 épisodes de TV chez 28 patients.  25
hommes et 3 femmes avaient une atteinte veineuse. L’atteinte
veineuse prédominait  chez le sexe masculin. L’âge moyen  était de
32,25 ans. Les lésions veineuses au cours de la MB surviennent
surtout pendant les 5 premières années aprés avoir diagnosyquée la
maladie. L’atteinte cardiaque était plus fréquente dans le groupe avec
TV (p=0,05). L’atteinte articulaire et digestive étaient plus fréquentes
dans le groupe de malade non Angio-Behçet. Le traitement de la TV
profonde a consisté dans tous les cas à une anti-coagulation  associée
à la colchicine. La corticothérapie d'emblée a été prescrite à 13
malades. Le taux de rechute plus important dans le groupe n’ayant
pas reçu une corticothérapie.  
Conclusion : L'atteinte veineuse est plus fréquente que l’atteinte
artérielle au cours de la MB et nécessite un traitement par anti-
coagulants et corticoïdes.
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S U M M A R Y
Background: Venous involvement is a rare and severe clinical
feature in Behcet disease (BD). 
Aim : We reported our experience with a rare and interesting subset
of BD patients with venous involvement.
Methods: From 1994 to 2008, twenty eight cases of venous BD were
found amongst BD patients in the department of internal medicine of
Habib Thameur Hospital.
Results: 45 episodes of venous thrombosis occurred in 28 patients.
There were 25 men and 3 women the mean age when venous
involvement manifested was diagnosed was about 32.25. Venous
thrombosis occur in the first five years following the diagnosis of
BD. Pericarditis was more frequently noted in patients with venous
BD than others without vasculo-Behcet disease. In contrast digestive
and rheumatologic symptoms were more likely observed in patients
without vasculo-Behcet disease. Thirteen patients underwent
corticosteroids. Relapses occurred more frequently in patients
without corticosteroid therapy.
Conclusion: Venous involvement is more frequently noted in
vasculo-Behcet than arterial involvement. Its treatment should
include anticoagulation in association with corticosteroids. 
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La maladie de Behçet (MB) est définie cliniquement par
l’association d’une aphtose buccale ou le plus souvent
buccogénitale et des manifestations systémiques dont les plus
fréquentes sont cutanées, oculaires et articulaires et les plus
graves sont neurologiques, cardio-vasculaires, intestinales et
oculaires. Les atteintes vasculaires appelées aussi angio-behcet
touchent le plus souvent l’adulte jeune de sexe masculin et
surviennent jusqu'à dans 46% des cas de MB [1,2]. Il s’agit le
plus souvent de thromboses veineuses qui se voient dans 24,9%
à 43% [3,4] et qui se localisent essentiellement dans les veines
périphériques. Les atteintes artérielles sont plus rares et se
caractérisent par des thromboses et des anévrysmes. Elles se
voient jusqu'à dans 16% des cas [2]. Le substratum anatomique
de la MB est une vascularite non spécifique, capable de toucher
tous les vaisseaux, quelque soit leur nature et leur calibre.
L’atteinte vasculaire au cours de la MB, constitue une
manifestation importante aux plans clinique, pronostique et
thérapeutique et c’est pour cela que nous avons jugé intéressant
de lui consacrer une étude.

BUTS DE L’ÉTUDE 
A travers une étude rétrospective de 93 dossiers de maladie de
Behçet du service de Médecine Interne de l’hôpital Habib
Thameur de Tunis, dont nous avons retenu 31 observations
d’angio-Behçet, colligés sur une période de 13 ans allant du
01/01/1994 au 1/1/2008, nous nous proposons de :
- Déterminer le fréquence et le profil épidémiologique, décrire
les diverses manifestations vasculaires de la maladie et de
discuter le pronostic et le traitement de l’angio-Behçet dans une
série Tunisienne.
- Rechercher d’éventuelles associations prédictives avec
d’autres manifestations de la maladie.
- Comparer les résultats à ceux de la littérature afin de dégager
d’éventuelles particularités. 

PATIENTS ET MÉTHODES 
Il s’agit d’une étude rétrospective qui s’est intéressée à tous les
cas de MB diagnostiqués dans le service de Médecine Interne
de l’hôpital Habib Thameur sur une période de 13 ans allant du
01/01/1994 au 1/1/2008.
Tous les malades diagnostiqués MB répondaient soit aux
critères du groupe international d’étude sur la maladie de
Behçet (groupe ISG+), soit aux critères de Dilsen et al 
(groupe ISG-). 
Les caractéristiques épidémiologiques, cliniques, évolutives et
thérapeutiques des patients hospitalisés ou vus en consultation
externe dans le service de Médecine Interne de l’hôpital Habib
Thameur durant la période allant de 1994 à 2007 ont été
analysées rétrospectivement à partir des dossiers médicaux et
ce, en se fondant sur une fiche préalablement établie. Les
renseignements recueillis sur la fiche étaient les suivants :
1) Date et lieu de naissance.
2) L’âge à la première manifestation de la maladie et au
diagnostic.
3) Les antécédents personnels et familiaux.
4) La première manifestation de la maladie.

5) Type et date de survenue des manifestations cutanéo-
muqueuses.
6) Hypersensibilité aux points de piqûre.
7) Localisations, date de survenue, moyens diagnostiques,
traitement et évolution des thromboses veineuses. L'atteinte des
vaisseaux rétiniens a été exclue. Les thrombophlébites des
extrémités ont été suspectées sur les données de l'examen
clinique et confirmées par un écho doppler veineux, les
syndromes caves et les syndromes de Budd-Chiari, par une
cavographie ou une angio-TDM ou une angio-IRM et les
atteintes artérielles extra crâniennes par une angio-TDM ou une
angio-IRM; Les thromboses cérébrales ont été documentées par
une angio-TDM ou une angio-IRM cérébrale. 
8) Type et date de survenue des manifestations articulaires.
9) Type et date de survenue des manifestations
ophtalmologiques et leur traitement.
10) Type et date de survenue des manifestations neurologiques
et leur traitement.
11) Type et date de survenue des manifestations cardiaques.
12) Type et date de survenue des manifestations digestives.
13) Les autres signes de la maladie : fièvre, épididymite,
atteinte rénale, fibrose médiastinale, myosite localisée.
14) La date des dernières nouvelles, le recul évolutif et l’état du
malade à la dernière consultation.
La saisie et l’analyse des données ont été faites au moyen du
logiciel SPSS version11. La comparaison des moyennes a été
effectuée au moyen du test Anova. La comparaison des
pourcentages a été effectuée au moyen du test de Chi 2 de
Pearson en prenant un seuil de signification à 0,05.

RÉSULTATS 
Durant la période de notre étude, on a observé 93 cas de maladie
de Behçet. Parmi les 93 patients atteints de MB, 31 avaient une
atteinte vasculaire soit une fréquence de 33%. 
28 patients avaient une atteinte veineuse soit une fréquence de
90% de l’angio-Behçet. 
25 hommes et 3 femmes avaient une atteinte veineuse, ce qui
nous donne un sexe ratio de 25/3, alors que le groupe de
malades non angio-Behçet était composé de 36 hommes et 26
femmes. L’atteinte veineuse prédominaient d’une manière
significative, chez le sexe masculin dans cette série (25/61 soit
43,8% versus 3/29 soit 10,3% ; p= 0,003). 
L’âge moyen de ce groupe de malade au moment de l’apparition
de l’atteinte veineuse était de 32,25 ans avec des extrêmes allant
de 17 ans à 56,66 ans.  Le délai moyen d’apparition de l’atteinte
veineuse par rapport au début de la maladie était de 4, 11 ans
avec des extrêmes allant de zéro à 23,75 ans. La thrombose
veineuse a révélé la MB dans 10 cas.
Sur les 28 malades atteints de thromboses veineuses, 2 malades
seulement avaient un facteur favorisant et qui était
l’accouchement.
Nous avons dénombré 110 localisations de thromboses
veineuses chez les 28 patients avec atteintes veineuses avec une
moyenne 3,9 localisations par patient. Cinq malades avaient
rechuté 1 fois de leurs thromboses veineuses et 6 malades
avaient rechuté 2 fois. Deux patients ont présenté une embolie
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pulmonaire secondaire à la thrombose veineuse. La fréquence
des différentes localisations est résumée dans le tableau 1 et
celle du nombre d’épisodes de thromboses veineuses est décrite
dans la figure 1. Les caractéristiques des patients en fonction
différentes atteintes vasculaires et les autres manifestations
cliniques des malades atteints d’angio-Behçet ainsi que le
traitement et leur évolution sont résumées dans le tableau 2.

V : veine.

La comparaison de la fréquence de ces différentes
manifestations cliniques entre ces 2 groupes a montré qu’en
plus du sexe masculin, l’atteinte cardiaque était
significativement plus fréquente dans le groupe avec atteinte
veineuse (p=0,05). L’atteinte articulaire et digestive étaient
significativement plus fréquentes dans le groupe de malade non
Angio-Behçet avec un p respectif de 0,04 et 0,03. La fréquence
des autres manifestations était comparable dans les 2 groupes
(tableau 3). 
Tous nos malades atteints d’angio-behçet ont été mis sous
colchicine à la dose de 1 mg.
Le traitement de la thrombose veineuse au cours de la maladie
de Behçet dans cette série a consisté dans tous les cas à une
anticoagulation par héparine sodique ou le plus souvent par une
héparine à bas poids moléculaire relayée par des antivitamines
K. La durée moyenne de l’anticoagulation était de 5,5 ans. La
tolérance du traitement a été bonne et il n’y avait pas d’accident
hémorragique. 2 patients atteints d’une thrombose veineuse
superficielle n’ont pas reçu de traitement anticoagulant (cas 12
et 24).
Treize malades ont reçu une corticothérapie à une dose variant
entre 0,5 et 1mg/kg/jour et dont les indications étaient les
suivantes :
• Une thrombophlébite cérébrale dans 3 cas (cas 2, 9 et 10)
• Une thrombose de la veine cave inférieure dans 1 cas (cas 10)
• Une rechute de la thrombose veineuse sous antivitamines K
dans 3 cas (14, 17 et 23)
• Une association d’une thrombose veineuse et d’une autre
atteinte grave de la maladie (oculaire ou neurologique) dans 4

cas (cas 1, 7, 8, 20, 23).
• Une association d’une thrombose veineuse et d’une atteinte
articulaire rebelles aux traitements usuels dans un cas (cas 12).
• Une prescription systématique dans un cas (cas14).

L’évolution s’est faite vers la guérison clinique dans 21 cas (cas
1, 3, 4, 7, 8, 9, 10, 11, 13, 15, 17, 18, 19, 21, 22, 23, 24, 26, 27,
28). Elle s’est faite vers la guérison clinique mais au pris de
séquelles à type de maladie post phlébitique dans 2 cas (16, 20),
d’un diabète cortico-induit et d’une ostéopénie dans un cas (cas
20) et d’une hypofertilité due à la colchicine dans un cas (cas
14). Trois malades ont été perdus de vue et un malade (cas 6)
avait rechuté au niveau du membre inférieur controlatéral. La
comparaison de la fréquence des malades qui ont récidivé en
fonction de la prise ou non d’un traitement corticoïde a montré
un taux de rechute plus important dans le groupe de malades
n’ayant pas reçu une corticothérapie (0,003). 

DISCUSSION 
L'atteinte veineuse par sa fréquence constitue, pour beaucoup
d'auteurs, le quatrième signe cardinal de la MB [5]. Les lésions
vasculaires touchent plus fréquemment le système veineux (18-
43%) que le système artériel [6,7,8]. Les thromboses
superficielles sont les lésions veineuses les plus fréquentes et
elles siègent le plus souvent dans le tissu sous cutané des
membres inférieurs [9]. Son incidence varie de 6 à 50% dans la
littérature [10]. Dans notre série les thromboses veineuses
superficielles représentent 7,2% des thrombophlébites mais
elles peuvent être sous-estimée du fait de leur confusion
fréquente avec un érythème noueux [11] et de leurs négligences
par les malades. Les thromboses veineuses profondes semblent
nettement plus fréquentes dans les pays du pourtour
méditerranéen: 30,1% dans notre série, de 24,9 à 43% dans
d'autres tunisiennes [12, 13,14], de 35% en France [15], de 21 à
36% au Maroc [4,16] qu'au Japon (9%) [17] et en Turquie
(17%) [18]. Le tableau 4 résume la fréquence des thromboses
veineuses profondes dans la littérature.
D'après ces différentes études, L'âge moyen de survenue d'une
thrombose veineuse au cours de la MB survient entre 27 et 36
ans. L'age ne semble pas avoir une influence sur la survenue de
la thrombose veineuse.
Dans notre série et dans la littérature, les hommes présentaient
significativement plus de thromboses veineuses que les
femmes. Le sexe masculin est un facteur de mauvais pronostic
unanimement admis [19,20]. Bien que l'atteinte veineuse puisse
révéler la MB (10 malades dans notre étude) [7,12,21], le délai
moyen à l'apparition de la thrombose veineuse varie entre 4 et
10 ans. Dans notre série, il est de 4,1 ans. La courbe de
fréquence des thromboses veineuses par rapport au délai entre
l'age au début de la MB et l'age à l'apparition de la thrombose
veineuse, montre que le l'atteinte veineuse apparaît surtout
pendant les 5 premières années après le diagnostic de la MB. 
La plupart des études s'accordent sur la prédominance
significative du sexe masculin chez les patients atteints de MB
avec atteinte veineuse par rapport à ceux atteints de MB sans
atteinte vasculaire [7,9]. Les thromboses veineuses sont

Tableau 1 : Localisations de l’atteinte veineuse
Localisations

V saphène interne
V saphène externe
V axillaire
V jugulaire interne
Tronc V brachio-céphalique
V sous-clavière
V poplité
V fémorale commune
V fémorale superficielle
V iliaque
V surale
V cave supérieure
V cave inférieure
V cérébrale
Embolie pulmonaire
Sd de Budd Chiari

Nombre de cas

3
5
1
2
1
1
27
16
22
9
15
1
2
3
2
0

Fréquence (%)

2,7
4,5
0,9
1,8
0,9
0,9
24,5
14,5
20
8,1
13,6
0,9
1,8
2,7
0
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fréquemment associées aux lésions cutanées, type érythème
noueux et pseudofolliculite nécrotique [7,22]. Dans la série de
Tohmé et al [7], elles sont associées à l'érythème noueux chez
53,8% (p=0,016) des malades et à la pseudofolliculite chez 23%
(p=0,34). Dans notre série, nous n'avons pas retrouvé une
association significative entre les lésions cutanées et l'atteinte
veineuse. Une association significative avec l'atteinte oculaire
(uvéite) est signalée par certains auteurs [1], qui ont même
considéré que les thromboses dans la MB étaient prédicatrices
d'une atteinte oculaire [24]. Cette association significative n'est
pas retrouvée chez nos malades (25%), par contre on a trouvé
une association significative entre Les thromboses veineuses et
l'atteinte cardiaque (p=0,05). 
La diffusion des thromboses veineuses à l'ensemble des
territoires veineux transparaît clairement dans nos résultats et
confirme le caractère ubiquitaire de l'atteinte veineuse et le
tropisme veineux de la maladie (Tableau 5). Par ordre
fréquence, les thromboses veineuses siègent principalement au
niveau des membres inférieurs, de la veine cave supérieure, la
veine cave inférieure et enfin aux membres supérieurs
[5,6,7,9,15,18,20,24]. Dans notre étude les thromboses
veineuses touchent généralement le réseau veineux distal et se
propagent ensuite de proche en proche vers les veines de plus
gros calibre. Cependant ceci n'a pas été confirmé chez 9
malades qui avaient une thrombose veineuse poplitée, fémorale
ou iliaque sans atteinte du réseau veineux distal, et chez un
autre malade (cas 13) qui avait une thrombose cave inférieure
de découverte fortuite (cas 13). Ces constatations suggèrent non
seulement que l'atteinte veineuse se propage par contiguïté mais
aussi qu'elle peut aussi bien toucher les veines de gros et de petit
calibre d'une façon imprévisible. Dans la littérature, les
thromboses caves, dont la MB constitue une des principales
étiologies [12] sont rapportées avec une fréquence de 0,2 à 10%
[12] ; Elles sont révélatrices de la maladie dans 27,6% des cas
[14]. Les thromboses caves supérieures se manifestent par un
œdème du visage et du cou avec une circulation veineuse
collatérale du tronc supérieur (syndrome cave supérieur) (cas
14). Elles peuvent se compliquer d'embolie pulmonaire ou
d'hémoptysie par rupture des veines bronchiques. Elle doit
toujours faire rechercher un anévrysme pulmonaire [25]. Les
thromboses caves inférieures fait suite à une thrombophlébite
des membres inférieurs dans 50% des cas ou surviennent
isolément. Elles doivent être suspectées devant un syndrome
cave inférieur, une phlébite des membres inférieurs à bascule,
une phlébite unilatérale avec plusieurs poussées évolutives
(cas16) ou même devant la persistance ou la survenue d'ulcère
de jambe suspendu [7]. Un syndrome de Budd-Chiari par
thromboses des veines sus-hépatiques peut se voir dans la MB
et s'intègre souvent dans le cadre d'une thrombose cave
inférieure. Notre série ne comporte aucun syndrome de Budd-
Chiari. Une thrombose des veines sus-hépatiques avec une
veine cave libre est également décrite [26]. Une association
d'une thrombose cave supérieure et inférieure a également été
observée [22]. Enfin les thromboses veineuses ne donnent
qu'exceptionnellement des accidents thromboemboliques; Dans
notre série, sur 45 épisodes de thromboses veineuses, 2
seulement se sont compliquées d'une embolie pulmonaire (cas

La place du bilan immunologique et de thrombophilie na pas été
étudié dans ce travail. 
Toutefois il a été récemment démontré que l’hyper-
coagulabilité observée au cours de la MB serait due à une
inhibition du pouvoir fibrinolytique du sérum, une diminution
de la synthèse de l’inhibiteur du facteur tissulaire contrastant
avec une augmentation de l’agrégabilité plaquettaire secondaire
à un dysfonctionnement des cellules endothéliales vasculaires.
L’implication d’une hyperhomocystéinémie, du facteur V
Leiden, de la mutation du gène de la prothrombine dans la
survenue de ces complications thrombo-emboliques ne semble
pas être confirmée par les études les plus récentes. Les anticorps
anti-cytoplasme des polynucléaires, les anticorps anti-cellules
endothéliales sont absents dans l’angio-Behecet. Quant aux
anti-cardiolipines, leur relation avec les thromboses de la
maladie de Behcet n’est pas claire [12].
Du fait de la diversité de ses signes cliniques, la MB est du
ressort de médecins de spécialité différentes: dermatologie,
urologie, gynécologie, médecine interne, ophtalmologie,
médecine dentaire, rhumatologie... Une coopération étroite et
multidisciplinaire est préférée pour assurer une meilleure prise
en charge des formes agressives de cette maladie qui sont
diagnostiquées après un délai de plusieurs années de
l'apparition des premiers symptômes. 
Vu l'absence d'études contrôlées, aucun consensus n'existe pour
le traitement des thromboses veineuses au cours de la MB [27].
La plupart des auteurs recommandent l'utilisation des
anticoagulants à doses curatives alors que d'autres évitent leur
emploi seul et les associent aux corticoïdes à cause de leur
inefficacité pour certains et du risque de saignement dû à
l'inflammation de la paroi vasculaire pour d'autres [28] ; La
corticothérapie peut être utilisée durant les poussées veineuses
[7]. Dans notre série on a eu recours aux corticoïdes chez 14
malades. L'association d'emblée des immunosuppresseurs et/ou
des corticoïdes aux anticoagulants est indiquée pour le
traitement des thromboses veineuses récidivantes et
progressives, des veines caves et cérébrales et elle semble être
plus efficace que la combinaison corticoïdes-anticoagulants
[7,28]. La chirurgie devrait être réservée aux cas des thrombi
intracardiaques résistants au traitement médical ou aux
embolies pulmonaires massive, car il s'agit d'un geste délicat
avec risque de récidive du thrombus [28].

CONCLUSION 
Notre étude nous a permis de déterminer que, l'atteinte veineuse
survenait plus chez les hommes. L'âge ne semble pas avoir un
effet sur la survenue de l'angio-Behçet. La comparaison des
manifestations cliniques a montré que l'atteinte cardiaque
survenait plus fréquemment chez les patients atteints de
thromboses veineuses et que l'atteinte cardiaque et
neurologique survenait plus fréquemment chez les patients
porteurs d'une atteinte artérielle. Le risque de rechute étant plus
faible dans le groupe de malade ayant reçu une corticothérapie,
cette constatation justifierait l’utilisation d’emblée des
corticoïdes dans le traitement des thromboses veineuses au
cours de la MB.
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