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BACKGROUND: Behçet disease (BD) is a chronic, inflammatory, multisystemic vasculitic disorder with a wide spectrum of clinical presentations. The highest prevalence is seen in Turkey. Specific diagnostic tools are yet to be discovered; thus, the diagnosis relies on physicians being acquainted with the symptoms and signs of the disease. OBJECTIVE: To investigate the epidemiologic characteristics of BD and to emphasize the typical clinical and laboratory characteristics. METHODS: This was a retrospective analysis of all the BD patients attending the Ankara Numune Education and Research Hospital throughout the years 2001-4. Diagnosis of BD was made according to the International Study Group criteria. A total of 213 patients were evaluated with respect to family history, clinical features, pathergy test, erythrocyte sedimentation rate (ESR), C-reactive protein (CRP), antistreptolysin O, and ferritin levels. When assessing disease activity, the active clinical manifestations on the day of the examination were taken into account. Correlations were analyzed between sex and age distribution, age of onset, disease duration, and family history; and between family history and age of onset, pathergy, clinical manifestations, and laboratory parameters. Correlations were also evaluated between pathergy positivity and clinical manifestations, and laboratory parameters. Correlations between activity scores and age of onset, duration, sex, family history, and laboratory data were also analyzed. RESULTS: The female : male ratio was 1.04, and the mean age of onset was 27 years. Family history did not affect age of onset or disease severity. Men presented with more active disease, and there was a weak but positive correlation between disease activity and CRP. No correlation was observed between duration and age of disease onset. The most common clinical presentations were oral aphthous lesions, genital ulcers, and skin lesions. Men more commonly presented with papulopustular lesions, pathergy positivity, and vascular, eye, and renal involvement, and women presented with arthritis/arthralgia more commonly than men. Vascular lesions, ESR, and CRP showed significant relationships with pathergy reaction. Eye involvement was not affected by age of onset. CONCLUSIONS: We believe our results indicate that the pathogenesis of BD is multifactorial. Hormonal factors seem to be of some influence, while genetic background and environmental factors seem to be the major contributors. Infections seem to be among the triggering environmental factors. Predisposing genes may affect the influence of environmental factors. Prevalence studies should be carried out periodically in those countries with a high prevalence of BD to keep up with the changing dynamics of the disease, which may also shed light on the as-yet unknown pathogenesis of BD.
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BACKGROUND: la malattia di Behcet (BD) è una malattia cronica, infiammatoria, multisistemica  vasculitica, con un ampio spettro di presentazioni cliniche. La prevalenza più alta si registra  in Turchia. Specifici strumenti diagnostici sono ancora da scoprire, dunque, la diagnosi si basa sulla conoscenza  dei sintomi e dei segni della malattia da parte dei medici.

OBIETTIVO: lo  studio delle caratteristiche epidemiologiche di BD e la sottolineatura delle tipiche caratteristiche  cliniche e di laboratorio.

METODI: Questa era una analisi retrospettiva di tutti i pazienti BD partecipanti di Ankara Numune Education and Research Hospital nel periodo 2001-2004. La diagnosi di BD è stata effettuata secondo i criteri del Gruppo di studio internazionale. Un totale di 213 pazienti sono stati valutati in relazione alla storia familiare, le caratteristiche cliniche,  pathergy test, velocità di sedimentazione eritrocitaria (VES), proteina C-reattiva (CRP), antistreptolisinico O, e livelli di ferritina. Nel valutare l'attività della malattia, i sintomi clinici attivi il giorno dell'esame sono  stati presi in considerazione. Sono state analizzate le correlazioni tra sesso e classi di età, l'età di esordio, la durata della malattia, e la storia della famiglia, e tra la storia familiare e l'età di esordio, pathergy, le manifestazioni cliniche e i parametri di laboratorio. Correlazioni sono state valutate tra positività del pathergy le manifestazioni cliniche, e i parametri di laboratorio. Inoltre le correlazioni fra le punte di attività e l'età di esordio, la durata, il sesso, la storia familiare, e i dati di laboratorio sono stati analizzate.

RISULTATI: femmine: maschio era 1,04, e l'età media di insorgenza era di 27 anni. La storia di famiglia non ha influenzato l'età di insorgenza o la gravità della malattia. Negli uomini con malattia più attiva,  c'era una correlazione positiva ma debole tra attività di malattia e CRP .Nessuna   correlazione tra la durata e l'età di esordio della malattia è stata osservata. Le presentazioni cliniche più comuni sono  state le lesioni aftose orali, le ulcere genitali, e le lesioni cutanee. Gli uomini più comunemente presentano lesioni papulo-pustolose, positività del pathergy test, e vascoluti,  il coinvolgimento oculare e renale, e le donne  presentano   l'artrite / artralgia più frequentemente rispetto agli uomini. Lesioni vascolari, VES, PCR mostrano una relazione significativa con reazione del pathergy. Il coinvolgimento oculare non è stato influenzato dall'età di esordio.

CONCLUSIONI: Crediamo che i nostri risultati indicano che la patogenesi della BD è multifattoriale. Fattori ormonali sembrano essere di una certa influenza, mentre il patrimonio genetico e i fattori ambientali sembrano essere i maggiori contribuenti. Le infezioni sembrano essere tra i fattori scatenanti ambientali. La predisposizione genetica  può influenzare i fattori ambientali. Studi di prevalenza devono essere effettuata periodicamente, in quei paesi con un'alta prevalenza di BD per stare al passo con le dinamiche di cambiamento della malattia, che può anche far luce sulla patogenesi di BD ancora sconosciuta.
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