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A primeira International Chapel Hill Consensus Conference (CHHC) ocorreu em 1994. Fizeram-

-se  sugestões sobre a nomenclatura das vasculites sistêmicas. Na segunda CHHC, 2012,

adicionaram-se importantes categorias à classificação da vasculite e fizeram-se várias

mudanças  em nomes de doenças que não estavam incluídas na CHCC 1994. Introduziu-

-se uma nova nomenclatura em vez de se usarem nomes como Churg-Strauss e Wegener.

Também foram adicionadas novas categorias, como de Behçet e Cogan etc. Essas pessoas

são  homenageadas pela classificação. Elas contribuíram para a ciência com seus estudos de

caso, artigos científicos e observações. Este artigo analisa apenas epônimos presentes na

classificação  atual das vasculites. O objetivo é prestar informações sobre os cientistas men-

cionados na classificação das vasculites.

© 2016 Publicado por Elsevier Editora Ltda. Este é um artigo Open Access sob uma

licença  CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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The first International Chapel Hill Consensus Conference (CHHC) was held in 1994. There

have been suggestions about the nomenclature of systemic vasculitis. Important categories

were  added to the classification of vasculitis, and many changes were made for disease

names in the second CHHC 2012, which were not included in the CHCC 1994. The new

nomenclature was introduced instead of being referred to by many names such as Churg-

-Strauss and Wegener”s. New categories such as Behçet”s and Cogan etc. were also added.

These  people are honored by the classification. They contribute to science through their case
studies, scientific articles

the  current classification 
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, and observations. This article reviews only eponyms present in

of vasculitis. The aim of this paper is to give information about

e classification of vasculitis.
 Elsevier Editora Ltda. This is an open access article under the CC

-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Introdução

A vasculite sistêmica é uma  condição inflamatória. O pro-
cesso inflamatório primário envolve a parede de vasos de
diferentes órgãos e sistemas e afeta vasos sanguíneos de dife-
rentes tipos e calibres. Há muitos anos a nomenclatura e
classificação das vasculites sistêmicas é um problema para
os pesquisadores e médicos.1 Existem diferentes maneiras de
classificar as vasculites, incluindo o calibre dos vasos pre-
dominantemente afetados, o tipo de infiltrado inflamatório
(p. ex., neutrófilos, linfócitos), o agente etiológico (primário ou
secundário), a extensão da doença (vasculite de órgão
único ou vasculite sistêmica) e o mecanismo fisiopatológico
envolvido (p. ex., depósitos de complexos imunes, ANCA).
A primeira International Chapel Hill Consensus Conference (CHHC)
ocorreu em 1994.2 Houve uma  tentativa de substituir epô-
nimos por termos não epônimos que representassem o
processo fisiopatológico. Adicionaram-se importantes cate-
gorias à classificação das vasculites; na segunda CHHC, em
2012, alteraram-se muitos nomes de doenças que não haviam
sido incluídos na CHCC de 1994.2,3 Introduziu-se uma  nova
nomenclatura para muitos nomes previamente usados, como
Churg-Strauss e de Wegener. Adicionaram-se também novas
categorias ao sistema de classificação, como vasculite de vasos
variáveis. Essas pessoas são homenageadas pela classificação.
Elas contribuíram para a ciência com seus estudos de caso,
artigos científicos e observações. Este artigo analisa apenas
epônimos presentes na classificação atual das vasculites.
O objetivo é prestar informações sobre os cientistas menci-
onados na classificação das vasculites.

Vasculite  de  grandes  vasos

Arterite  de  Takayasu

A arterite de Takayasu (AT) é uma  arterite granulomatosa idio-
pática crônica da aorta e de seus ramos. É um tipo de vasculite
de grandes vasos e geralmente afeta pacientes mais jovens
(< 50 anos).2,3 A doença é também conhecida como doença
sem pulso. Nesse caso, o nome vem de Mikito Takayasu, um
oftalmologista japonês nascido em 1860. Takayasu se formou
na Universidade Imperial de Tóquio em 1887. Ele descreveu
um caso no 12◦ Encontro Anual da Sociedade de Oftalmolo-
gia do Japão.4,5 O paciente não tinha anormalidade em seu
exame médico, exceto alterações peculiares nos vasos centrais
da retina, com presença de aortite. Na história do paciente
havia relatos de distúrbios visuais e perda completa da acui-
dade visual com alterações retinianas. Após a apresentação,
esse caso foi publicado na Acta of the Ophthalmic Society of
Japan em 1908.6 Em seguida, foram relatados casos seme-
lhantes. Relatou-se que o termo “arterite de Takayasu” foi
usado pela primeira vez por Yasuzo Shinmi; a comissão de
pesquisadores do Departamento de Saúde e Bem-Estar do
Japão usou oficialmente o termo pela primeira vez em 1975.4,7

4,5
Mikito Takayasu morreu em novembro de 1938. Embora
haja outros sinônimos, a doença foi chamada de arterite
de Takayasu na nomenclatura das vasculites na CHCC de
2012.3
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Vasculite  de  vasos  médios

Doença  de  Kawasaki

A doença de Kawasaki é uma  vasculite de vasos de médio
porte (artérias viscerais, seus ramos e especialmente arté-
rias coronárias) e geralmente ocorre em crianças pequenas.
A doença é caracterizada por febre, exantema eritema-
toso, conjuntivite, língua de morango, linfadenopatia e
descamações específicas.2,3 O nome da doença vem de Tomi-
saku Kawasaki, um pediatra japonês nascido em Tóquio em
1925. Kawasaki formou-se na Faculdade de Medicina da Uni-
versidade de Chiba em 1948.8 Em 1961, descreveu o caso de
um menino de quatro anos e três meses que apresentava febre
alta, características mucocutâneas e adenopatia cervical; em
1962, descreveu sete casos intitulados Non-scarlet fever desqua-
mation syndrome (Síndrome febril de descamação não escar-
late) no Chiba Prefecture Pediatric Meeting; e em 1964 apresentou
20 casos intitulados Twenty cases of ocular-mucocutaneous syn-
drome (Vinte casos de síndrome ocular-mucocutânea) no 15th

Eastern and Central Japan Pediatric Meeting em Matsumoto.9–11

Em 1967, Kawasaki publicou uma  observação clínica de
50 pacientes sob o título Acute febrile mucocutaneous syn-
drome (Síndrome mucocutânea febril aguda).12 Nesse artigo,
os pacientes tinham envolvimento linfoide com descamação
específica dos dedos das mãos e dos pés. Mais tarde, em setem-
bro de 1974, Kawasaki et al. relataram 50 casos na Pediatrics
intitulados A new infantile acute febrile mucocutaneous lymph node
syndrome prevailing in Japan (Uma nova síndrome febril aguda
infantil de linfonodos mucocutâneos prevalente no Japão).13

Ele aposentou-se pelo serviço de pediatria do Hospital da Cruz
Vermelha do Japão.8

Vasculite  de  pequenos  vasos

Granulomatose  com  poliangeíte  (Wegener)

A granulomatose com poliangeíte (de Wegener) é uma vascu-
lite granulomatosa necrotizante multifocal associada a ANCA
que afeta vasos de pequeno a médio calibre do rim e trato
respiratório superior e inferior.2,3 A doença foi classificada
em referência a Friedrich Wegener, patologista alemão nas-
cido em 1907 em Varel.14–16 Ele se formou médico em 1932, no
Departamento de Patologia da Universidade de Kiel.16 Relata-
-se que era membro  do partido nazista, como o era metade
dos médicos alemães durante a Segunda Guerra Mundial.17–19

Em Kiel, descreveu um caso de angeíte generalizada e gra-
nuloma necrotizante da parte superior e inferior do sistema
respiratório, rim e baço.14 Embora tenha trabalhado como
patologista em Lodz (um gueto judeu), havia relatos confli-
tantes sobre onde trabalhara no serviço de saúde.16,19 Apesar
da suspeita, Wegener foi liberado por falta de provas da
condenação como criminoso de guerra.16 Relata-se que per-
maneceu em silêncio sobre os acontecimentos até a sua

morte.20 Wegener descreveu uma  granulomatose rinogênica
peculiar com envolvimento marcante do sistema arterial e rim
e publicou artigos em 1936 e 1939.21,22 Nesses artigos, foram
definidos aspectos clínicos e patológicos da doença. O termo
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granulomatose de Wegener” foi usado pela primeira vez
or Godman e Churg.23 Falk et al. recomendaram um nome
pcional para a granulomatose de Wegener: granulomatose
om poliangeíte (de Wegener).18 Daí em diante, usou-se
granulomatose com poliangeíte (de Wegener)” em vez de
ranulomatose de Wegener, pela CHHC 2012.3 Ele foi identifi-
ado como Wegener entre parênteses para evitar confusões na
iteratura. Recebeu um prêmio de mestre clínico do American
ollege of Chest Physicians em 1989.24 Rosen relatou na Chest em
007 que o conselho votou quase unanimemente por rescindir

 prêmio.25 Ele morreu em 1990, em Lübeck.14–16

ranulomatose  eosinofílica  com  poliangeíte
Churg-Strauss)

 granulomatose eosinofílica com poliangeíte (Churg-Strauss)
 uma  vasculite granulomatosa necrosante associada a ANCA
ue afeta predominantemente vasos de pequeno a médio cali-
re. Geralmente está associada à asma, sinusite paranasal, a

nfiltrados pulmonares, à europatia e à eosinofilia do sangue
eriférico ou tecidos.2,3 A doença foi classificada em referência

 Jacob Churg e Lotte Strauss. Jacob Churg foi um patologista
ascido em 1910 em Dolhinow, Bielorrússia.26,27 Começou a
e interessar pela medicina aos oito anos, trabalhou no depar-
amento de medicina interna, mas  relatou-se que dizia não
e dar muito bem com os pacientes.27 Churg então trabalhou
omo assistente no Departamento de Patologia da Universi-
ade de Vilna. Ele descreveu um paciente com asma, linfade-
opatia e eosinofilia que morreu de hemorragia craniana.27

s amostras de biópsia dos linfonodos mostraram infiltração
osinofílica, granulomas em fase inicial, vasculite nas arté-
ias cranianas e granulomas em vários tecidos. A Dra. Strauss
ambém teve casos semelhantes.26 Lotte Strauss foi uma  pato-
ogista nascida em 1913 em Nuremberg, Alemanha.26 Ela se
specializou em patologia pediátrica e perinatal. Ambos os
rofissionais revisaram casos de asma, febre e hipereosino-
lia. A maior parte deles tinha lesões anatômicas específicas
aracterísticas da entidade histopatológica denominada gra-
uloma alérgico. Seu artigo foi publicado em 1951 e intitulado
ranulomatose alérgica, angeíte alérgica e periarterite nodosa.28

hurg e Strauss descreveram a entidade e a chamaram de sín-
rome de Churg-Strauss. Ao procurar o termo “síndrome de
hurg-Strauss” no PubMed, encontrou-se um primeiro artigo
scrito por Abul-Haj e Flanagan em 1961 intitulado Asthma
ssociated with disseminated necrotizing granulomatous vasculitis,
he Churg-Strauss syndrome. Report of a case (Asma associada a
asculite granulomatosa necrotizante disseminada: síndrome
e Churg-Strauss. Relato de caso).29 Jacob Churg morreu em
005 e Lotte Strauss em 1985.26

úrpura  de  Henoch-Schönlein

 púrpura de Henoch-Schönlein geralmente afeta os vasos de
equeno calibre com depósito de imunoglobulina A e granu-
ócitos nos vasos. As características clínicas incluem púrpura
alpável, artrite, dor abdominal, hemorragia gastrointestinal

 glomerulonefrite.2,3 A doença foi classificada em referência
 Eduard Heinrich Henoch e Johann Lukas Schönlein. Eduard
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Heinrich Henoch foi um pediatra alemão que nasceu em Ber-
lim em 16 de julho de 1820 e morreu em Dresden em 28 de
agosto de 1910.30,31 Formou-se médico em 1843 e estudou com
Moritz Romberg e Johann Lukas Schönlein. Trabalhou como
chefe da clínica pediátrica do Hospital Charité Real. Publicou
seu famoso livro Lectures on Children’s Diseases.32 Além disso,
descreveu os casos de um paciente do sexo masculino de
15 anos que referia dor abdominal, artralgia e púrpura; um
menino de sete anos com púrpura e nefrite; e um paciente
com hematúria e púrpura. Esse artigo foi publicado em 1868
no Klin Wschr.33 Esses achados também foram descritos por
Johann Lukas Schönlein como uma  entidade. Schönlein era
um professor alemão de medicina interna nascido em Bam-
berg, Alemanha, em 30 de novembro de 1793.34,35 Trabalhou
em Würzburg, Zurique e Berlim. Schönlein escreveu alguns
artigos e descreveu a púrpura reumática rubra com sintomas
cutâneos artríticos e lesões renais.36,37 Descreveu também
cristais tifoides nas fezes dos pacientes e o agente causador
do favo (Tinea capitis). Johann Lukas Schönlein se aposentou
em 1859 e morreu em Bamberg em janeiro de 1864.34–36

Vasculite  de  vasos  variáveis

Síndrome  de  Cogan

A síndrome de Cogan é uma  doença inflamatória crônica
rara caracterizada pela vasculite de vasos de pequeno a
grande porte, queratite intersticial não sifilítica e disfunção
vestíbulo-auditiva, como zumbido, perda auditiva e vertigem.3

A doença foi classificada em homenagem a David Glen-
denning Cogan, um oftalmologista americano nascido em
Massachusetts, em 1908.38 Formou-se no Dartmouth College,
Universidade de Harvard, e continuou sua carreira na Harvard
Medical School,  na Chicago University Clinics e na Massachusetts
Eye and Ear Infirmary. Cogan foi certificado pelo American Board
of Ophthalmology em 1937 e tornou-se membro  do conselho
editorial das revistas Archives of Ophthalmology,  Investigative
Ophthalmology, Albrecht von Graefes Archiv fur Klinische und Expe-
riementelle Ophthalmologie e Journal of Neurological Science.38 Em
1945, descreveu cinco pacientes com queratite intersticial não
sifilítica e sintomas vestíbulo-auditivos como uma  síndrome
no Archives of Ophthalmology.39 A partir de então, essa enti-
dade clínica veio a ser chamada de síndrome de Cogan. Cogan
interessava-se por neuroftalmologia e manifestações oftalmo-
lógicas das doenças vasculares sistêmicas e publicou muitos
livros sobre esses temas.40,41 Morreu em Wayne após um
infarto agudo do miocárdio em 9 de setembro de 1993.42

Doença  de  Behçet

A doença de Behçet é uma  vasculite inflamatória crônica que
envolve múltiplos sistemas e é caracterizada por úlceras orais
recorrentes, úlceras genitais e uveíte.3 A doença geralmente
afeta grupos étnicos, como indivíduos do Mediterrâneo e da
Ásia Oriental ao longo da rota da seda. Hulusi Behçet foi um

dermatologista turco, o primeiro professor da vida acadêmica
turca, nascido em Istambul, Turquia, em 20 de fevereiro de
1889.43,44 Formou-se pela Military Medical School em 1910 e tra-
balhou como assistente na clínica de dermatologia Gulhane
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até 1914. Em julho de 1914, foi nomeado assistente-chefe no
Kırklareli Military Hospital e trabalhou como dermatologista no
Edirne Military Hospital. Trabalhou também no Charité Hospi-
tal, Hasköy Dermatology and Venereal Diseases Hospital e Guraba
Hospital.45 Interessava-se pela sífilis, leishmaniose e pelas
micoses. Hulusi Behçet descreveu dois casos de úlceras aftosas
orais e genitais recorrentes e uveíte com hipópio. Publicou os
achados e suas opiniões em 1937 na Dermatologische Wochens-
chrift e com mais detalhes na mesma  revista em 1938.46

A doença foi chamada de “Morbus Behçet” pelo professor Mis-
chner em 1947 no International Medical Congress of Geneva.45 Foi
então codificada como doença de Behçet (M35.2) na versão de
2015 do CID-10.47 Ele foi homenageado com o Tübitak Science
Award em 1975 e com o Eczacıbaşı Science Award em 1982.45

Também foi homenageado por sua produção durante o Nati-
onal Dermatology Congress em 1996. Morreu em 8 de março de
1948.43–45

Conclusão

Embora as vasculites descritas neste artigo já tenham sido
descritas por outros cientistas espetaculares, esses epônimos
são comumente usados na nomenclatura da classificação das
vasculites em homenagem aos cientistas que as estudaram.
O American College of Rheumatology, a European League Against
Rheumatism e a American Society of Nephrology recomendam ter-
mos  diagnósticos em vez de epônimos como Churg-Strauss,
de Wegener etc. Muitas novas nomenclaturas e termos diag-
nósticos indicam informações clinicopatológicas da doença.
Como resultado, essas pessoas que contribuíram para a ciên-
cia realçam o significado da observação clínica, abordagem e
pesquisa.
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