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RESUMEN

La enfermedad de Weber-Christian es una forma de paniculitis sistémica idio-
pética e infrecuente. Se caracteriza la por presencia de nédulos y placas pani-
culiticas en el tronco y los miembros con sintomas de inflamacién sistémica,
curso crénico recurrente y ocasional afectacion visceral. Se describe el caso de
una paciente de 49 afos con afectacién cutdnea, muscular y periorbitaria re-
fractaria al tratamiento con corticoides e inmunosupresores convencionales,
con buena respuesta a adalimumab. Si bien las paniculitis son patologias com-
plejas, el estudio histopatoldgico, la evaluacién clinica global y el tratamiento
oportuno resultan fundamentales para el éxito terapéutico. Las drogas anti-
TNF constituyen una opcién a considerar en casos refractarios.

ABSTRACT

Weber-Christian disease is a rare, idiopathic form of systemic panniculitis. It is
characterized by the presence of nodules and panniculitis plaques on the trunk and
limbs with symptoms of systemic inflammation, a chronic recurrent course and
occasional visceral involvement. The case of a 49-year-old female patient with skin,
muscle and periorbital involvement refractory to treatment with corticosteroids
and conventional immunosuppressants, with a good response to adalimumab, is
described. Although panniculitis is a complex pathology, histopathological study,
global clinical evaluation, and timely treatment are essential for therapeutic success.
Anti-TNF drugs are an option to consider in refractory cases.

INTRODUGCION

clinica a partir de las descripciones de Weber y

La enfermedad de Weber-Christian (EWC), o
paniculitis no supurativa febril nodular recidi-
vante, es una entidad autoinflamatoria, crénica y
recurrente, caracterizada por la formacién de noé-
dulos dolorosos en la grasa subcutanea del tron-
co y los miembros, asociados a fiebre episédica y
artromialgias'?. Se reconocié como una entidad

Christian en 1925 y 1928 respectivamente?=.

El espectro clinico de la EWC es complejo. Suele
afectar mayoritariamente a mujeres de entre 30 y
60 anos. Los nédulos de paniculitis suelen confluir
en placas sobreelevadas dolorosas. Se ha descrip-
to, ademas, compromiso hepatico, hematoldgico,
ocular, renal, intestinal, cardiaco y pulmonar*®.
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Se describe un caso de EWC con compromiso
orbitario refractario a tratamiento con inmunosu-
presores convencionales y respuesta a tratamien-
to con antifactor de necrosis tumoral (anti-TNF).

CASO CLINICO

Paciente femenina de 49 afos consulté por
lesiones nodulares y placas eritematosas, dolo-
rosas, distribuidas en los miembros, gliteos y
abdomen de 2 meses de evolucién, con registros
febriles diarios y mialgias (Figuras 1y 2). En es-
tudios complementarios, como datos positivos,
presentaba: eritrocitos y recuento de plaquetas
normales, leucocitos 3200/mm? (30% linfocitos,
58% neutrdfilos), eritrosedimentacién 20 mm/
hora (VR <20), proteina C reactiva 48 mg/L (VR
<6), creatinfosfatoquinasa 511 UI/L (VR <140), as-
partato aminotransferasa 66 Ul/l (VR <40), alani-
na aminotransferasa 66 Ul/l (VR <40) y dosajes
de ferritina, amilasa sérica, alfa-1-antitripsina,
complemento C3 C4 dentro de limites normales.
Anticuerpos antinucleares, factor reumatoideo,
anticuerpos anticitoplasma de neutroéfilos, anti-
Ro/SSa, anti-La/SSb negativos. Serologias virales
negativas. Sedimento urinario sin alteraciones.

Se realiz6 biopsia escisional del tejido celu-
lar subcuténeo, cuyo informe fue compatible
con paniculitis subaguda lobulillar (Figura 3).

Inici6 tratamiento con prednisona (30 mg/
dia) y metotrexato (15 mg/semanales). Luego
de 2 semanas, la paciente persistié con fiebre
agregando nuevas lesiones. Se iniciaron pul-
sos de ciclofosfamida 500 mg EV quincenales.
Tres semanas después reinici6 la fiebre con la
apariciéon de nuevos nédulos, mayor flogosis en
lesiones previas y edema bipalpebral (Figura 4).
Se realiz6 ecocardiograma (normal), hemoculti-
vos (negativos), tomografia computada de ma-
cizo facial, cuello, térax, abdomen y pelvis que
informé aumento del espesor y la densidad del
tejido subcutdneo periorbitario, periparotideo,
de la pared toracoabdominal, gliteos y muslos.
El examen oftalmolégico fue normal.

El cuadro clinico se asumié como EWC ac-
tiva, refractaria al tratamiento inmunosupre-
sor convencional con compromiso subcuténeo,
muscular y orbitario. Se inici6 adalimumab con
remision de la fiebre luego de la primera dosis
y mejoria del cuadro posterior a los 2 meses
del tratamiento.

Figuras 1 y 2: N6dulos subcutianeos confluentes eritemato-purpureos.
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Figura 3: A) Paniculo adiposo con intenso infiltrado inflamatorio, dispuesto con patrén lobulillar (HyE 4x).
B) Infiltrado compuesto por linfocitos, macréfagos, plasmocitos y polimorfonucleares (HyE 40x).

DISCUSION

La EWC es una enfermedad autoinflamato-
ria que afecta el tejido adiposo, con sintomas de
enfermedad sistémica, como fiebre y artralgias,
y compromiso visceral variable. En las series
publicadas es frecuente el diagnéstico erréoneo
o tardio, incluso durante anos*®.

Los noédulos pueden progresar, por confluen-
cia, en areas induradas dolorosas al tacto, erite-
mato-purpureas, que se elevan sobre la superfi-
cie de la piel circundante. Estas lesiones pueden
retroceder lentamente, dejando areas cicatrizales
retraidas de piel atréfica e hiperpigmentada?>.

La afectacién ocular se ha descripto en varias
formas: edema bipalpebral simil angioedema,
enoftalmos, proptosis e iridociclitis®”.

La descripcién histopatoldgica evoluciona en
tres etapas. Inicialmente hay una reaccién infla-
matoria con infiltracién de neutréfilos, linfocitos
e histiocitos en el tejido adiposo. Posteriormente,
los macréfagos migran y fagocitan grasa (lipofa-
gia), formando células espumosas. En la tercera

etapa, hay infiltracién por fibroblastos, reempla-
zando la inflamacién por fibrosis cicatrizal?42.
La fisiopatologia de la EWC no esta dilucida-
da. Panush et al. sugirieron que la EWC abarca un
espectro de paniculitis que comparten caracte-
risticas clinicas, inflamatorias e inmunologicas,
siendo el comun denominador un metabolismo
disfuncional del tejido adiposo y una respuesta
anormal del sistema reticuloendotelial que pro-
duce necrosis grasa e inflamacién sistémica®.
Los hallazgos histopatoldgicos son caracte-
risticos, pero no patognomoénicos de esta enfer-
medad y pueden verse en otras entidades?*3. El
diagnoéstico de la EWC es principalmente clini-
co, siendo fundamental la biopsia para apoyar
el diagnéstico y la exclusién de otras enferme-
dades o condiciones (paniculitis secundarias).
Nuestra paciente no presentaba alteraciones
morfolégicas en las series hematicas ni hallaz-
go de lesiones tumorales por tomografia, des-
estimando una paniculitis paraneoplasica. Las
paniculitis infecciosas se descartaron al pre-
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sentar serologias negativas, ausencia de sinto-
mas y signos de tuberculosis activa o previa, y
ausencia de granulomas (eritema indurado de
Bazin)®. La paciente no presentaba clinica ni an-
ticuerpos asociados a enfermedades del tejido
conectivo. No habia patologia pancreatica, des-
cartandose la paniculitis nodular pancredtica,
la hipertrigliceridemia o hiperglucemia, obser-
vadas en las lipodistrofias?>*2.

Por su etiopatogenia autoinflamatoria, el tra-
tamiento de la EWC se basa en corticoides e in-
munosupresores, aunque no existe un protocolo
terapéutico especifico, siendo su aplicaciéon a cri-
terio del equipo tratante. Los corticosteroides son
clasicamente el tratamiento inicial y otros inmu-
nosupresores como ciclosporina A, metotrexato,
azatioprina, ciclofosfamida y micofenolato mofe-
tilo se han probado con eficacia variable®**.

Al-Niaimi et al. publicaron el caso de un
hombre de 54 afios con paniculitis lobular idio-
patica refractaria a corticoides orales, pulsos de
metilprednisolona y azatioprina, que presenté
respuesta dramadtica a infliximab®. Mavrikakis
et al. informaron el caso de una mujer de 29
anos con EWC con compromiso orbitario refrac-
taria a metilprednisolona oral y metotrexato,
con mejoria luego del inicio de adalimumab?®.

Presentamos el presente caso por la baja fre-
cuencia de la EWC con afectacién ocular y por el
desafio que se debié afrontar para lograr la remi-
sién. Nuestra paciente, a pesar de ser diagnosti-
cada oportunamente y tratada con prednisona,
metotrexato y ciclofosfamida, no tuvo respuesta
favorable agregando compromiso orbitario, inclu-
so bajo dicho tratamiento. Afortunadamente, la
respuesta a adalimumab fue completa, permane-
ciendo en remisién tras 6 meses de tratamiento.

CONCLUSIONES

Los nédulos subcutaneos, la fiebre y el hallaz-
go histopatolédgico de paniculitis lobulillar cons-
tituyen los rasgos distintivos de la EWC, aunque
no son patognoménicos y siempre deben des-
cartarse otras entidades. Cuando hay afectaciéon
visceral, el prondstico se ensombrece y es mas
dificil lograr la remisién de la enfermedad. En ca-
sos refractarios a corticoides e inmunosupreso-
res convencionales, las drogas anti-TNF son una
alternativa terapéutica a considerar.
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