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CASOS CLINICOS

Paniculitis de Weber-Christian

Weber-Christian panniculitis

Agustina Alves Magalhaes', Andrea C. Soto?, Maria L. Ortellado®y Marfa Emilia Villani*

RESUMEN

La paniculitis de Weber-Christian es una enfermedad crdnica, febril
y recurrente cuya principal manifestacion es la presencia de nddulos
subcuténeos eritematosos, ocasionalmente dolorosos, que suelen
acompanarse de sintomas sistémicos. Su etiologia no es clara, por lo
cual se dice que es idiopatica, con una prevalencia desconocida. Se
presenta con mayor frecuencia en mujeres, entre los 20 y 60 afios. El

ABSTRACT

Weber Christian panniculitis is a chronic, febrile, and recurrent disease
characterized by erythematous, occasionally painful subcutaneous
nodules, commonly associated with systemic symptoms. Its etiology is
idiopathic and its prevalence remains unknown. Its commonly observed
in women between 20 and 60 years old. The key pathological finding is
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hallazgo anatomopatoldgico clave es la inflamacién nodular de los l6-
bulos grasos en la hipodermis. Se presenta el caso de una paciente con
paniculitis de Weber Christian.
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nodular inflammation of the fat lobes in the hypodermis. We present a case
of Weber Christian panniculitis in this report.
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CASO CLINICO

Paciente femenina de 62 afos, con antecedentes de
epilepsia, anemia normocitica normocrémica e hiper-
tension arterial, que fue evaluada por el Servicio de
Dermatologia durante su internacién en Clinica Mé-
dica por una dermatosis de 20 dias de evolucién en
el abdomen y la raiz de los miembros inferiores. Al
examen fisico inicial presentaba placas eritematoede-
matosas de limites difusos, infiltradas, dolorosas con
aumento de la temperatura, que comprometian el ab-
domen y los muslos (Fotos 1 y 2). El cuadro estaba
asociado a registros febriles diarios de 38°C y pérdida

de peso. Luego, progres6 en forma descendente con
nddulos eritematosos, calientes y dolorosos en ambos
muslos y pierna derecha en concordancia con registros
febriles. Se plantearon varios diagnésticos presuntivos:
paniculitis, piodermitis, sindrome de Wells y linfoma
cutdneo de células T subcutdneo.

Se realizaron multiples estudios complementarios.
Ellaboratorio mostré: hematocrito 23,8%, Hb 7,6 g/dl,
glébulos blancos 13200/1, proteina C reactiva 27 mg/l,
eritrosedimentacién 246 mm, amilasa y alfa 1 antitrip-
sina normales y serologia VIH no reactiva. La orina
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completa, el proteinograma electroforético y el colage-
nograma fueron normales y los hemocultivos negativos.
Ademis, se realizd ecografia de piel y partes blandas, y
TAC de tdrax sin particularidades, eco Doppler arterio
venoso de miembros inferiores sin signos de trombosis
venosa, TAC de abdomen y pelvis con trabeculacién del
tejido celular subcutineo abdomino-pelviano en forma
generalizada, sin colecciones, y adenomegalias en ambas
cadenas ilfacas y VEDA/VCC sin lesiones.

Se efectud una biopsia que revelé dermis e hipoder-
mis con infiltrado inflamatorio constituido por nume-
rosos histiocitos, leucocitos polimorfonucleares y eosi-

néfilos, dreas de necrosis grasa y focos de hemorragia,
vinculable a paniculitis de Weber-Christian (Foto 3).
Se arribé al diagnéstico de esta patologia y la paciente

recibié meprednisona 60 mg/dia via oral por 15 dias,
sin aparicién de nuevas lesiones. Se evidenciaron cam-
bios pigmentarios residuales.

Afos mds tarde acudié por presentar una dermato-
sis de similares caracteristicas acompafiada de registros
febriles. Al examen fisico se observaban nédulos, algu-
nos cubiertos por piel sana y otros con eritema, dolo-
rosos a la palpacién, con aumento de la temperatura,
ubicados en los miembros inferiores. Se plante6 como
diagnéstico presuntivo rebrote de la enfermedad de
Weber-Christian. En funcién del antecedente de una
buena respuesta a la corticoterapia, se comenzé pred-
nisona 50 mg/dia por 10 dias con buena evolucién.
Presenté mdculas residuales hiperpigmentadas a los 20
dias de iniciado el tratamiento.

FOTO 3: Area de necrosis grasa con infiltrado inflamatorio a predominio de
polimorfos y linfocitos (HyE, 40X).
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COMENTARIOS

La paniculitis de Weber-Christian, también deno-
minada paniculitis lobulillar idiopdtica, es una enfer-
medad crénica, febril y recurrente, nombrada en la
década de 1930 en honor a FE Weber y H.A Christian’.

Se desconoce su etiologia, y se ha estudiado su
posible vinculacién con infecciones virales y traumas
fisicos, sin poder confirmarse. Se describe que, en su
patogénesis, podrian relacionarse infecciones por Es-
treptococo o M. Tuberculosis, drogas, inmunodeficien-
cias 0 metabolismo anormal de lipidos'. En algunos
pacientes se han observado niveles elevados de inmu-
nocomplejos circulantes lo que podria interpretarse
como una posible reaccién inmunomediada, pero fal-
tarfan mds estudios para confirmar esta hipétesis®.

Se han descripto dos formas clinicas: la paniculitis
de Weber-Christian y la enfermedad sistémica de We-
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ber-Christian, con compromiso cutdneo y visceral®. Se
caracterizan por presentar ndédulos subcutdneos erite-
matosos, edematosos y a veces dolorosos que pueden
confluir en placas. Suelen ser simétricos y miden 1-2 cm
de didmetro, aunque pueden ser més grandes. Las le-
siones se localizan principalmente en los muslos y en
la parte inferior de las piernas, pero también pueden
comprometer los brazos, el tronco, las mamas, los
gliteos y la cara; involucionan de manera espontinea
en semanas con una cicatriz residual atréfica e hiper-
pigmentada®. Su caracteristica fundamental son los
brotes recurrentes donde aparecen nuevas lesiones en
los mismos lugares acompafiados de fiebre, como en el
caso de nuestra paciente.

Dentro de los sintomas sistémicos, ademds de la
fiebre, los pacientes pueden presentar malestar general,
nduseas, vomitos, dolor abdominal, pérdida de peso,
mialgias y artralgias’. Puede verse comprometido tam-
bién el tejido adiposo de cualquier 6rgano, tanto peri-
visceral como intravisceral; esto constituye la enferme-
dad de Weber-Christian. Estas complicaciones pueden
generar una significativa morbimortalidad®.

El diagndstico de esta entidad es de exclusién. Se
debe solicitar un laboratorio para descartar diagndsti-
cos diferenciales, tomografia de tdrax para excluir en-
fermedades granulomatosas infecciosas o inflamatorias
sistémicas y, por dltimo, biopsia de piel para confirma-
cidn, en la cual se pueden observar diferencias segin la
etapa de la enfermedad, pero lo importante es recordar
que es una paniculitis lobulillar sin vasculitis. En la
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etapa inflamatoria aguda se evidencia degeneracién y
necrosis de los adipocitos e infiltracién inflamatoria
neutrofilica, linfocitica e histiocitica; en la etapa ma-
crofdgica, infiltracién predominante de macréfagos,
histiocitos espumosos y células gigantes multinuclea-
das, con fenémenos de fagocitosis de la grasa y, como
estadio final, en la fase fibrética, las células espumosas
son reemplazadas por fibroblastos existiendo también
linfocitos y células plasmdticas’.

Dentro de los posibles diagnésticos diferenciales,
podemos encontrar a otros tipos de paniculitis lobuli-
llares, y también procesos infecciosos o vasculitis.

En cuanto al tratamiento, no existe droga de pri-
mera linea, sino que hay varias opciones en la literatu-
ra, principalmente en forma de reportes de casos. La
mejor evidencia apoya el uso de los corticosteroides
sistémicos a altas dosis (1 mg/kg/dia) y ciclosporina
(5 mg/kg/dia)®. También se puede utilizar hidroxi-
cloroquina, azatioprina, talidomida, ciclofosfamida y
micofenolato de mofetilo’. Es importante recordar el
tratamiento de sostén de las posibles complicaciones
sistémicas graves.

Esta paniculitis constituye una entidad clinica de
cardcter crénico y recurrente, que puede cursar con
manifestaciones sistémicas relevantes que, en los casos
de mayor severidad, conlleva una elevada morbilidad.
Dado que su prevalencia se desconoce y existe una li-
mitada cantidad de casos reportados en la literatura
médica, se considera pertinente la presentacion de este
caso clinico.
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