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Abstract
Clinical phenotypes of Behçet disease (BD) vary among ethnic groups. We chronologically analyzed the clinical manifestations of BD in 412 patients meeting the Japanese criteria for BD seen at 2 Yokohama City University hospitals from July 1991 to December 2007. We examined the onset of individual symptoms in each patient.

A single initial symptom appeared earlier than any other manifestation in 78% of the patients. 

Time from the initial symptom to diagnosis was 8.6 ± 10.1 years. Oral ulcer, the most common initial manifestation, preceded the diagnosis by 7.5 ± 10.2 years. Genital ulcer and eye and skin involvement appeared 1 or 2 years before diagnosis, whereas gastrointestinal, central nervous system, or vascular involvement developed later. The frequency of eye involvement was significantly higher in patients with neurologic lesions, but significantly lower in those with gastrointestinal or vascular involvement. However, no particular combination of major symptoms predicted the development of organ involvement. There has been a recent decrease in the rate of "complete" BD (patients having all 4 of the major symptoms of oral ulcers, genital ulcers, and eye and skin lesions), whereas the frequencies of arthritis, gastrointestinal, and vascular involvement have been increasing.

Further assessment may allow the detection of early predictors of the more aggressive disease, which requires more intensive treatment.

Abbreviations: BD = Behçet disease, CNS = central nervous system, ISG = International Study Group, SPT = skin pathergy test.
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Abstract: I fenotipi Clinici della malattia di Behçet (BD) variano tra i gruppi etnici. Abbiamo analizzato cronologicamente le manifestazioni cliniche di BD in 412 pazienti che soddisfano i criteri giapponesi per BD visti in due ospedali di Yokohama City University dal luglio 1991 al dicembre 2007. Abbiamo esaminato la comparsa dei sintomi individuali per ciascun paziente.

Un singolo sintomo iniziale si è manifestato in precedenza rispetto a qualsiasi altra manifestazione nel 78% dei pazienti. Il tempo dal primo sintomo alla diagnosi era di 8,6 ± 10,1 anni. ulcera orale, la più comune manifestazione iniziale, ha preceduto la diagnosi di 7,5 ± 10,2 anni. ulcere genitali e occhi e coinvolgimento cutaneo è apparso 1 o 2 anni prima della diagnosi, mentre gastrointestinale, sistema nervoso centrale, o il coinvolgimento vascolare sono sviluppati in seguito. La frequenza del coinvolgimento oculare era significativamente più alta nei pazienti con lesioni neurologiche, ma significativamente più bassa in quelle con interessamento gastrointestinale o vascolare. Tuttavia, nessuna particolare combinazione di sintomi principali ha previsto lo sviluppo di coinvolgimento d'organo. 

C'è stata una recente diminuzione del tasso di BD "completo" (tutti e 4 i pazienti con i sintomi principali di ulcere orali, ulcere genitali, e lesioni agli occhi e pelle), mentre le frequenze di artrite, gastrointestinali, e coinvolgimento vascolare sono stati in aumento.

Un'ulteriore valutazione può consentire l'individuazione di segnali precoci della malattia più aggressivo, che richiede un trattamento più intensivo.

Abbreviazioni: BD = malattia di Behçet, CNS = sistema nervoso centrale, ISG = gruppo di studio internazionale, SPT = test patergico pelle. 
