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•  Défini>ons	
  

•  Epidémiologie	
  

•  Présenta>ons	
  cliniques	
  et	
  paracliniques	
  

•  Evolu>on	
  et	
  facteurs	
  pronos>ques	
  

•  Traitement	
  



Recommandations consensuelles internationales 
pour le Diagnostic de Neuro-Behçet (NB) 

•  NB	
  défini	
  
•  Critères	
  de	
  maladie	
  de	
  Behçet	
  
•  Syndrome	
  neurologique	
  OBJECTIF	
  reconnu	
  comme	
  causé	
  par	
  la	
  MB	
  
•  AVEC	
  anomalies	
  caractéris>ques	
  à	
  l’imagerie	
  ou	
  l’analyse	
  du	
  LCS	
  

•  NB	
  probable	
  
•  Syndrome	
  neurologique	
  objec>f	
  +	
  manifesta>ons	
  systémiques	
  de	
  MB	
  ne	
  

répondant	
  pas	
  aux	
  critères	
  interna>onaux	
  
•  Syndrome	
  neurologique	
  non	
  caractéris>que	
  chez	
  un	
  pa>ent	
  avec	
  une	
  MB	
  définie	
  

Kalra S et al. J Neurol 2014. 261:1662-76 



A=einte	
  extra-­‐parenchymateuse	
  
-­‐Thromboses	
  veineuses	
  cérébrales	
  
-­‐Anevrysmes	
  

Autres	
  
-­‐Méningite	
  aiguë	
  isolée	
  
-­‐«	
  Psycho-­‐Behçet	
  »	
  
-­‐Neuropathie	
  périphérique	
  (discuté)	
  

A=einte	
  parenchymateuse	
  
-­‐Tronc	
  cérébral	
  
-­‐Medullaire	
  
-­‐Cerebrale/cor>cale	
  
-­‐Diffuse	
  
-­‐Neuropathie	
  op>que	
  

Neuro-Behçet 

Kalra S et al. J Neurol 2014. 261:1662-76 

Al-Araji A et al. Lancet Neurol 2009;8:192-204 

Siva et al. J Neurol 2001;248:95‑103 

Akman-Demir G et al. Brain 1999;122:2183-94 

Kidd D et al. Brain 1999;122:2183-94 

Taux	
  de	
  mortalité	
  élevé	
  (4-­‐11%)	
  

Délai	
  d’installa>on	
  de	
  l’état	
  de	
  dépendance:	
  10	
  ans	
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77,7	
  
18,8	
  

3,5	
  

NB	
  parenchymateux	
  

NB	
  extra-­‐parenchymateux	
  

Formes	
  mixtes	
  

Hommes: 50-83% 
Age au diagnostic: 37 (30-46) ans 
Durée d’évolution: 2.5-6.5 ans 
Formes inaugurales: 3-33% 

Neuro-Behçet 
5.3-59% des patients 

Noel N et al. Rev Med Interne 2014. 35:112-20 
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NB parenchymateux: formes cliniques 

Poussées Formes progressives 
primaires 

Formes progressives 
secondaires 

60-70% des cas 30-40% des cas 

Troubles sphincteriens 

Mouvements anormaux 
Troubles du comportement 

Céphalées 

Fièvre 
Rhombencéphalite 



Caracteris>ques	
  des	
  pa>ents	
  étudiés	
  (n=115)	
  

Hommes	
  (n,	
  %)	
   65	
  (57)	
  

Age	
  au	
  diagnos>c	
  de	
  MB	
  (ans)	
   33.7	
  [23.9-­‐42.6]	
  

Age	
  neuro-­‐MB	
  (ans)	
   37	
  [30-­‐46]	
  

Céphalées	
  (n,%)	
   71	
  (62)	
  

Hemi/paraparesie	
  (n,%)	
   59	
  (51)	
  

Troubles	
  sensi>fs	
  (n,%)	
   30	
  (26)	
  

Symptômes	
  cérébelleux	
  (n,%)	
   28	
  (24)	
  

Ataxie	
  (n,%)	
   30	
  (26)	
  

Troubles	
  sphinctériens	
  (n,%)	
   21	
  (18)	
  

Coma	
  (n,%)	
   7	
  (6)	
  

Meningite	
  (n,%)	
   67	
  (59)	
  

Rankin	
  ini>al	
  ≥	
  3	
   46	
  (40)	
  

Données	
  en	
  médiane	
  [IQR]	
  ou	
  n	
  (%).	
  

•  Neuro-Behçet: condition sévère 

•  Présentation aiguë: 78 patients (68%) 
•  Présentation subaiguë: 37 patients (32%) 

Noel N et al. Arthritis Rheumatol 2014;66:1306-14 



Valeur Symptomes 

0  Aucun symptome  
1  Pas d’incapacité en dehors des symptomes : activités et 

autonomie conservées  

2  Handicap faible : incapable d’assurer les activités habituelles 
mais autonomie  

3  Handicap modéré : besoin d’aide mais marche possible sans 
assistance  

4  Handicap modérément sévère : marche et gestes quotidiens 
impossibles sans aide  

5  Handicap majeur : alitement permanent, incontinence et soins de 
nursing permanent  

Echelle de RANKIN modifiée 



 En poussées:  
 Lésions inflammatoires (hypo-

T1/hyperT2) avec œdème 
périlésionnel parfois important à 
extension rostro-caudale 

Lésions petites 
Asymétriques 

 En phase chronique: 

 Lésion résiduelle de 
démyélinisation secondaire 

 Atrophie du tronc cérébral +++ 

Données morphologiques (IRM+++) 

Siva A et al. J Neurol 2001;248:95-103 

Akman-Demir G et al. Neuroradiology 2003;45:851-9 

Gerber S et al. Neuroradiology 1996;38:761-8 





Données IRM du neuro-Behçet parenchymateux 
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Yesilot N et al. Eur J Neurol 2007. 14:729:37 

•  Myélite	
  rare	
  
•  Isolée	
  5-­‐24%	
  des	
  séries	
  

•  Myélite	
  transverse	
  mul>focale	
  +++	
  
•  Régions	
  cervicales	
  et	
  dorsales	
  

•  Myélites	
  longitudinales	
  possibles	
  

•  Réponse	
  au	
  traitement?	
  (délai??)	
  

Myélites 



Yesilot N et al. Eur J Neurol 2007. 14:729:37 



NB extra-parenchymateux 

•  Thromboses	
  veineuses	
  cérébrales:	
  10	
  à	
  30%	
  des	
  manifesta>ons	
  neurologiques	
  
•  Symptômes	
  d’HTIC,	
  céphalées	
  (70-­‐97%)	
  
•  Œdème	
  papillaire,	
  a"einte	
  visuelle	
  (60%)	
  
•  Syndromes	
  neurologiques	
  focaux	
  (12-­‐20%)	
  

•  Sinus	
  sagi"al	
  supérieur	
  +++	
  (65%)	
  
•  Sinus	
  transverse	
  (60%)	
  

•  AOeintes	
  artérielles	
  rares	
  (0-­‐12.5%)	
  
•  Occlusion	
  des	
  caro>des	
  et	
  vertébrales	
  
•  Anévrysmes	
  

Saadoun D et al. Arthritis Rheum 2009;61:518-26 

Siva et al. J Neurol 2001;248:95‑103 

Akman-Demir G et al. Brain 1999;122:2183-94 



Noel N et al. Rev Med Interne 2014. 35:112-20 



Autres atteintes 

•  Neuro-­‐psycho-­‐Behçet	
  
•  Symptômatologie	
  psychiatrique	
  associée?	
  
•  30%	
  des	
  cas	
  de	
  NB	
  
•  Indifférence/apathie	
  
•  Euphorie/désinhibi>on	
  
•  Psychose?	
  
•  Parfois	
  sans	
  a"einte	
  IRM	
  ou	
  méningée…	
  

•  NORB	
  
•  0.6-­‐2%	
  des	
  situa>ons	
  
•  Interrogatoire	
  rigoureux	
  (!!!	
  SEP	
  et	
  an>-­‐TNF	
  !!!)	
  

•  Neuropathie	
  périphérique	
  
•  Discuté	
  



Céphalées isolées… 

•  Symptôme	
  neurologique	
  le	
  plus	
  fréquent	
  de	
  la	
  MB	
  

•  La	
  plupart	
  du	
  temps	
  
•  Migraine	
  commune	
  
•  Céphalées	
  de	
  tension	
  

•  Seules	
  10%	
  des	
  céphalées	
  chez	
  un	
  pa>ent	
  avec	
  une	
  MB	
  sont	
  liées	
  à	
  une	
  a"einte	
  
neurologique	
  

•  En	
  associa>on	
  avec	
  d’autres	
  signes	
  neurologiques	
  

•  Il	
  n’est	
  recommandé	
  de	
  faire	
  des	
  explora>ons	
  «	
  que	
  »:	
  
•  En	
  cas	
  de	
  premières	
  et	
  intenses	
  céphalées	
  
•  En	
  cas	
  de	
  céphalées	
  progressives,	
  réfractaires	
  ou	
  invalidantes	
  
•  En	
  cas	
  d’associa>on	
  à	
  d’autres	
  symptômes	
  neurologiques	
  

Al-Araji A et al. Lancet Neurol 2009;8:192-204 

Kalra S et al. J Neurol 2014. 261:1662-76 



NB	
  extra-­‐parenchymateux:	
  hyperpression	
  du	
  LCR	
  

Données du LCR 

60,5	
  

39,5	
   Hypercellularité	
  

Cellularité	
  normale	
  

Méningité	
  lymphocytaire	
  

Formule	
  panachée	
  

NB	
  parenchymateux:	
  méningite	
  associée	
  inconstante	
  (60%)	
  

Rôle	
  de	
  la	
  mesure	
  de	
  l’IL6	
  du	
  LCS?	
  



Diagnostics différentiels du NB 

Sclérose en plaque 

Lupus-Gougerot 

Sarcoïdose	
  

Lésions	
  infec>euses	
  

Démyélinisation 
SB périventriculaire 

Contexte 
Signes systémiques 

Signes systémiques 

Territoires artériels 
Auto-immunité 



Quand penser à un NB? 

•  Chez	
  un	
  pa>ent	
  avec	
  un	
  syndrome	
  neurologique	
  
•  Présentant	
  une	
  aphtose	
  buccale	
  ou	
  génitale	
  récurrente	
  
•  Des	
  uvéites	
  
•  Ou	
  tout	
  autre	
  symptomatologie	
  systémique	
  de	
  MB	
  

•  Lorsqu’une	
  présenta>on	
  clinique	
  caractéris>que	
  de	
  NB	
  est	
  évocatrice	
  

•  Systéma>quement,	
  dans	
  le	
  diagnos>c	
  différen>el	
  de	
  SEP	
  lorsqu’il	
  existe	
  des	
  
éléments	
  systémiques	
  

Kalra S et al. J Neurol 2014. 261:1662-76 



•  Défini>ons	
  

•  Epidémiologie	
  

•  Présenta>ons	
  cliniques	
  et	
  paracliniques	
  

•  Evolu>on	
  et	
  facteurs	
  pronos>ques	
  

•  Traitement	
  



Noel N et al. Arthritis Rheumatol 2014;66:1306-14 

Siva et al. J Neurol 2001;248:95‑103 

Akman-Demir G et al. Brain 1999;122:2183-94 

Kidd D et al. Brain 1999;122:2183-94 

Evolution du NB parenchymateux 

•  Rechutes	
  surviennent	
  chez	
  1/3	
  des	
  pa>ents	
  
•  Facteurs	
  associés:	
  HLA	
  B51?	
  
•  Nombre	
  de	
  poussées	
  préalables	
  

•  25%	
  de	
  dépendance	
  ou	
  décès	
  durant	
  le	
  suivi	
  
•  Mortalité:	
  10.4%	
  (série	
  Française)	
  vs.	
  5%	
  global	
  dans	
  la	
  MB	
  (Saadoun	
  D	
  et	
  al.	
  (Arthri>s	
  Rheum	
  

2010))	
  

Facteurs	
  pronos>ques	
  (dépendance/décès)	
  
◦ Méningite	
  asep>que	
  (cellularité?)	
  

◦ A"einte	
  parenchymateuse	
  étendue	
  

◦ ≥	
  2	
  poussées	
  
◦ État	
  neurologique	
  altéré	
  au	
  diagnos>c	
  
◦ Rechutes	
  sous	
  traitement	
  

◦ Forme	
  progressive	
  



Survie	
  globale	
  sans	
  évènement	
  

EFS	
  
1	
  an:	
  94%	
  

5	
  ans:	
  65%	
  

7	
  ans:	
  53%	
  

10	
  ans:	
  49%	
  

Analyse univariée (Cox) 
-présentation subaiguë, HR=1.7 [0.9-3.2] 

-positivité HLA-B51, HR=1.8 [0.9-3.5] 

-Coma au diagnostic, HR=3.3 [1.3-8.4] 

-Signes pyramidaux, HR=1.7 [0.9-3] 

-Rankin initial ≥ 3, HR=1.6 [0.9-2.9] 

Analyse multivariée (Cox) 
- Présentation subaiguë, HR=2.2 [1.2-4.4] 

- HLA-B51, HR=2.1 [1.1-4.1] 

- Tendance pour Rankin initial ≥ 3, 
HR=1.7 [0.9-3.3] 

Noel N et al. Arthritis Rheumatol 2014;66:1306-14 



NB extra-parenchymateux 
•  Séquelles	
  30-­‐40%	
  des	
  cas	
  

•  Cécité	
  +++,	
  Céphalées	
  persistantes,	
  Symptômes	
  neurologiques	
  focaux	
  
•  Facteurs	
  associés:	
  œdème	
  papillaire	
  ini>al,	
  facteurs	
  prothrombo>ques	
  associés	
  

•  Récidive	
  thrombo>que	
  
•  Quelque	
  soit	
  le	
  site	
  (cérébral	
  ou	
  périphérique)	
  
•  Facteurs	
  associés:	
  facteurs	
  prothrombo>ques	
  associés,	
  TVP	
  associée	
  

Saadoun D et al. Arthritis Rheum 2009;61:518-26 
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NB parenchymateux 

•  +	
  COLCHICINE	
  



Impact	
  de	
  la	
  première	
  ligne	
  thérapeu>que	
  

EFS	
  groupe	
  CYC	
  (n=31)	
  
1	
  an:	
  93%	
  

5	
  ans:	
  56%	
  

7	
  ans:	
  56%	
  

10	
  ans:	
  56%	
  

EFS	
  groupe	
  AZA	
  (n=12)	
  
1	
  an:	
  75%	
  

5	
  ans:	
  44%	
  

7	
  ans:	
  15%	
  

10	
  ans:	
  15%	
  

•  Globalement,	
  pas	
  d’impact	
  

•  Incluant	
  pa>ents	
  peu	
  sévères	
  sous	
  CST	
  seuls	
  (méningites	
  +++)	
  

•  Pa>ents	
  sévères	
  
au	
  diagnos>c	
  

(Rankin	
  ini>al	
  ≥3)	
  

Noel N et al. Arthritis Rheumatol 2014;66:1306-14 







NB extra-parenchymateux 
•  An>coagulants	
  

•  Durée	
  et	
  même	
  indica>on	
  déba"ue	
  
•  Elimina>on	
  d’anévrysmes	
  (cérébral	
  et	
  systémique,	
  !!!	
  pulmonaire	
  !!!)	
  

•  Immunosuppresseurs	
  en	
  phase	
  aiguë	
  
•  Cor>sone	
  
•  Envisager	
  un	
  traitement	
  d’épargne	
  en	
  cas	
  de	
  présenta>on	
  systémique	
  ou	
  

parenchymateuse	
  associée	
  

Saadoun D et al. Arthritis Rheum 2009;61:518-26 

Kalra S et al. J Neurol 2014. 261:1662-76 



Messages pour la maison… 
•  Présenta>ons	
  neurologiques	
  pas	
  si	
  rares	
  
•  Graves	
  

•  Homme	
  +	
  origine	
  géographique	
  compa>ble	
  +	
  symptômes	
  neurologiques	
  +	
  aphtes	
  
•  Y	
  PENSER	
  (formes	
  inaugurales	
  +++)	
  

•  Pronos>c	
  lié	
  à	
  la	
  sévérité	
  clinique	
  

•  Rapidité	
  à	
  l’introduc>on	
  du	
  traitement	
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