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Difficultés diagnostiques de la maladie de Behcet chez ’enfant. Présentation pédiatrique et
breve revue de la littérature.

Difficult diagnosis of Behcet’s disease. A pediatric case report and brief review of literature.
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Behcet’s disease (BD) is a chronic generalized vasculitis, described for the first time by the Turkish dermatologist Hulusi
11 s'agit d'un article en libre accés Behcet in 1937. It is characterized by a clinical presentation, based on the compulsory presence of unquestionable
distribué selon les termes de la features like oral mouth ulcers, genital ulcerations and uveitis. Thromboses are severe complications and can occur early
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established 2 years after the beginning of symptoms.
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Introduction

La maladie de Behget (MB) est une cause rare d’uvéite chez 'enfant. Il s’agit d'une vascularite occlusive des petits et gros vaisseaux. Son
diagnostic repose sur un faisceau d’arguments avec la présence d’aphtes buccaux récidivants, d’ulcéres génitaux, d'une inflammation
intraoculaire et de lésions cutanées. Le diagnostic est particulierement difficile lors de formes incomplétes de la maladie, ce qui caractérise
majoritairement les tableaux cliniques. L’hypopion est une manifestation rare, observé dans moins de 3 % des cas [1]. Chez l'enfant, la
forme la plus fréquente d’atteinte intraoculaire est une pan-uvéite associée a une importante rupture de la barriére hémato-oculaire [1,2].
Le risque majeur est celui de développer des complications rétiniennes ischémiques ou néovasculaires secondaires a une vascularite
occlusive rétinienne. Les manifestations neurologiques inaugurales avec cedéme papillaire bilatéral restent exceptionnelles chez I'enfant
surtout si le tableau clinique initial est incomplet [3,4].

Observation

Un adolescent agé de 11 ans, sans antécédents familiaux particuliers, dernier d'une fratrie de 3 enfants vivants bien portants et issu d'un
couple non consanguin, a présenté en février 2015, soit a 'dge de 9 ans, des arthralgies de quatre grosses articulations et une fievre
(39,5° ) éruptive avec une pustulose. Il a été traité en ambulatoire par des antibiotiques et des anti-inflammatoires, qui ont amélioré
temporairement son état (disparition de la fievre, diminution de I'intensité des arthralgies).

Aprés une courte période, et toujours en 2015, il y’a eu une reprise des arthralgies associées a un cedéme articulaire, et un autre épisode
fébrile avec érythéme noueux d'ou son hospitalisation, durant laquelle 'exploration n’a rien objectivé de particulier (FNS, Bilan
inflammatoire, bilan d’hémostase, bilan hépatique et rénal, Inmunoélectrophorese des protéines, ASIO, test de Mantoux, et a deux reprises
le Facteur anti-nucléaire et enzyme de conversion de I'angiotensine et le bilan urinaire). Cependant, il a été noté pour la premiere fois, une
aphtose buccale minime. Devant la négativité du bilan biologique, il a été décidé encore une fois une antibiothérapie (association
amoxicilline, gentamicine) et un traitement anti-inflammatoire non stéroidien au long cours (type acide acétyle salicylique).

Une rémission a été obtenue jusqu’en janvier 2016 (dge de 10 ans) ou une nouvelle récidive du méme tableau clinique a été notée,
accompagnée d’'une baisse de I'acuité visuelle, de vertige et de céphalées rebelles, d’ou son orientation vers le service d’ophtalmologie.
L’examen spécialisé a retrouvé une baisse de I'acuité visuelle a 7/10 a droite et a 6/10 a gauche, une uvéite antérieure non granulomateuse
modérée sans synéchies postérieures, et au fond de I'ceil un cedéme papillaire bilatéral franc stade 2 d’allure inflammatoire (figure 1)
associé a quelques vascularites périphériques bilatérales confirmées a I'angiographie (figure 2). Le champ visuel de Goldman a retrouvé
aussi un rétrécissement des isoptéres périphériques modérés (figure 3). L'examen des potentiels visuels évoqués était sans particularités.
Devant les céphalées intenses et 'cedéme papillaire bilatéral, une angio-IRM orbito-cérébrale a été pratiquée objectivant une thrombose
veineuse de la partie postérieure du sinus sagittal (figure 4). Par ailleurs, nous avons pratiqué un supplément d’exploration, n’ayant rien
trouvé d’anormal (fibrinogene, anti thrombine, protéine C et S, anticorps anti-phospholipides, anticorps et facteur anti nucléaires,
homcystinémie, sérologies infectieuses (HIV, EBV, TPHA, VRDL, CMV, toxoplasmose), Antigéne HLA B51) ainsi que I'étude du liquide
céphalo-rachidien.

Quelques mois plus tard, une aggravation de 'aphtose buccale avec des récidives fréquentes a été notée. Ainsi, le diagnostic de MB ou plutot
un neuro-Behcet a été retenu avec : la négativité du bilan infectieux, I'apparition d’une aphtose buccale, les antécédents d’érythéme noueux,
et d’arthralgies, I'uvéo-papillite, les signes neurologiques, la vascularite rétinienne et la thrombose vasculaire cérébrale.
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Figure 1. Rétinographie du fond d’ceil met en évidence un cedéme
papillaire bilatéral stade II.

Figure 2. cedéme papillaire bilatéral avec discréte vascularite périphé-
rique (fleche blanche).

A

Figure 3. Champs visuel de Goldman retrouvant un rétrécissement des
isopteres périphériques aux deux yeux.

Figure 4. Thrombose veineuse de la partie postérieure du sinus sagittal
(fleche blanche).

Le traitement anti-inflammatoire a été reconduit et 'adolescent bénéficie actuellement d’un suivi multidisciplinaire, avec la collaboration du
pédiatre, de I'ophtalmologiste, du radiologue avec surveillance stricte et réguliere des manifestations oculaires et neurologiques.

Discussion

La MB est une vascularite habituellement observée chez I'adulte jeune. Les formes pédiatriques sont rares puisqu'une centaine de cas
seulement ont été rapportés dans la littérature [5]. Ceci serait di a la difficulté diagnostique en I'absence des signes cardinaux de la MB au
début de son évolution. Sa fréquence varie de 0,9 % a 7,6 % selon les séries avec des particularités pédiatriques cliniques et évolutives
différentes de celles de 'adulte [6]. Son pronostic demeure sombre et conditionné par I'atteinte oculaire particulierement sévére dans cette
tranche d’age. La MB se caractérise par des épisodes récurrents d’aphtose buccale et/ou génitale avec ulcérations, accompagnées de
manifestations systémiques [7] :

v' Cutanées: nodules hypodermiques (érythéme noueux), pseudo folliculite nécrotique, réaction anormale aux traumatismes cutanés
(pathergie),

Oculaires : uvéite antérieure et postérieure tres agressive (risque de cécité),

Articulaires : arthrite des grosses articulations,

Digestives : 1ésions ulcéreuses au niveau du tube digestif,

Vasculaires : thromboses veineuses, anévrismes artériels (notamment au niveau des artéres pulmonaires), Budd Chiari, péricardite,
myocardite,

v Neurologiques : méningite ou méningo-encéphalite aseptique avec ou sans hypertension intracranienne,
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Le diagnostic de MB chez I'enfant est difficile a poser et il n’est pas rare que le délai entre le début des symptomes et le diagnostic soit de
plusieurs mois ou années (cas de notre patient (presque 2 ans). Il est également important de souligner que plus I'enfant est jeune, plus il sera
difficile d’affirmer un diagnostic, ceci étant dii au probleme de I'expression de la douleur et a la verbalisation de celle-ci. La fiévre est un
symptdme commun en pédiatrie et dans la majorité des cas elle est d’origine infectieuse. Chez le petit enfant, la fréquence des épisodes
infectieux de la sphere ORL et des voies respiratoires font que le médecin se retrouve alors confronté a des épisodes fébriles récidivants, pour
lesquels des pathologies auto-inflammatoires doivent étre considérées dans le diagnostic différentiel. Le syndrome de PFAPA (Periodic Fever,
Aphtous stomatitis, Pharyngitis, cervical Adenitis) est la plus fréquente de ces maladies, excepté dans les régions ou la Fievre méditerranéenne
familiale (FMF) est prévalente. Chez notre patient la fievre était placée au premier plan et le recours aux antibiotiques malgré 'absence de
foyers infectieux était systématique.
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Les manifestations articulaires sont relativement fréquentes avec I'atteinte cutanéo-muqueuse et oculaire. Elles peuvent étre inaugurales ou
revétir des aspects atypiques pouvant errer le diagnostic. Elles surviennent dans 45 a 76 % des cas selon les séries [8]. Parfois, elles
précédent 'aphtose de plusieurs mois, voire de plusieurs années (cas de notre patient avec presque 2 ans), ou étres concomitants a
I'aphtose ou apparaitre apres celle-ci [9,10].

Il semblerait que l'atteinte oculaire soit aussi fréquente chez 'enfant que chez I'adulte [11] mais chez les moins de 10 ans elle est plus rare
[12]. L’age moyen du début de 'uvéite est de 14 ans avec un délai moyen entre 2 et 3 ans avant la déclaration de la maladie et selon les
séries, il y'a une légére prédominance masculine, et 'atteinte est souvent bilatérale [13]. Le risque majeur est celui de développer des
complications rétiniennes ischémiques ou néovasculaires secondaires a une vasculite rétinienne occlusive. Par ailleurs, le pronostic visuel
est menacé par la survenue de cataracte, d’'cedeme maculaire, et d’atrophie optique [14].

Les thromboses veineuses sont rares chez l'enfant. Elles sont estimées a 6,6 % [15]. La maladie peut se présenter (mais rarement) sous
forme d'un cedéme papillaire bilatéral secondaire a une thrombose cérébrale (cas de notre patient). L'atteinte neurologique peut
correspondre a une méningite, 3 une méningo-encéphalite ou a une thrombose veineuse cérébrale. Plusieurs cas associent MB et
hypertension intracranienne, comme dans notre observation, I'enfant présentait des céphalées, vertiges avec cedéeme papillaire bilatéral et

une discrete baisse de I'acuité visuelle.

La MB avec vascularite(s) est une maladie piégeuse chez 'enfant qui peut s’accompagner d’une fiévre intermittente sans cycle particulier.
Les aphtes sont traditionnellement bucco-génitaux et sont considérés comme un critére obligatoire ; cependant, leur apparition peut étre
retardée jusqu’a la puberté ce qui peut faire errer le diagnostic pendant plusieurs mois voire plusieurs années comme le cas échéant.

Il n’y a aucun test de laboratoire spécifique de la MB et le diagnostic de cette affection est clinique. Actuellement, chez '’adulte, on se réfere
aux critéres internationaux révisés de I'International Study Group for Behcet’s Disease (ISGBD) [16-17]. A I'opposé, en pédiatrie, plusieurs
auteurs considérent que ces criteres ne sont pas applicables vu la rareté de I'atteinte oculaire, de la fréquence des manifestations cliniques
inhabituelles et la difficulté a différencier la MB d’autres affections, surtout inflammatoires iléales [17]. En pratique courante, et on
considérant un patient donné, il faut rester critique vis-a-vis de ces criteres surtout chez I'enfant.

Conclusion

La MB est une entité rare en pédiatrie. Sa fréquence n’est pas bien établie chez I'enfant, cela est dii aux différentes tranches d’age, I'origine
ethnique et géographique et surtout a 'absence de critéres diagnostiques unifiés. Les signes oculaires sont de mauvais pronostic et peuvent
apparaitre a n'importe quel stade de la maladie. La prise en charge est multidisciplinaire entre ophtalmologiste, pédiatre, radiologue et
immunologiste.

Déclaration d’intéréts : les auteurs ne déclarent aucun conflit d’intérét en rapport avec cet article.
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