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Eritema nudoso cronico de localizacidon generalizada: a
considerar enfermedad de Weber-Christian
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Resumen

Introduccion: La enfermedad de Weber-Christian es una
paniculitis nodular recidivante, no supurativa, febril, mas fre-
cuente en las mujeres jovenes. Se caracteriza por brotes
recurrentes de nddulos subcutaneos, de distribucion simétri-
ca. Tiene un origen idiopdtico o es secundaria a enfermedad
pancreadtica, agentes fisicoquimicos o déficit de alfa-1-anti-
tripsina. Puede afectar cualquier tejido del organismo que
tenga grasa. Histolégicamente presenta paniculitis lobulillar
sin vasculitis.

Caso clinico: Mujer de 23 afios que ingresé por nddulos
subcutadneos dolorosos con equimosis en miembros pélvicos,
gluteos y antebrazos, con placas eritematosas e hiperpig-
mentadas; equimosis en pdrpado superior derecho e hipos-
fagma bilateral; fiebre de 38 °C; diaforesis y Ulceras orales
no dolorosas. El hemograma mostré pancitopenia, elevacion
de los reactantes de fase aguda, y amilasa y lipasa normales.
Los cultivos fueron negativos. Los anticuerpos antinucleares
y el complemento fueron normales. La tomografia del abdo-
men presento hiperdensidad en tejido graso subcutdneo
diseminada. La biopsia reveld paniculitis lobulillar sin vascu-
litis, compatible con paniculitis de Weber-Christian. Se trato
con esteroide e inmunosupresor.

Conclusiones: Se descartaron la etiologia infecciosa y otras
causas de nédulo eritematoso por la evolucidn clinica y los
estudios complementarios. La paciente presentd en varias
semanas una involucion espontanea; en ocasiones, las lesio-

Abstract

Background: Weber-Christian disease is a recurrent,
non-suppurative, febrile nodular panniculitis, more frequent in
young women. It is characterized by recurrent outbreaks of
subcutaneous nodules, distributed symmetrically. It has an
idiopathic origin, or it is secondary to pancreatic disease,
physicochemical agents or alpha-1 antitrypsin deficiency. It
can affect any tissue with body fat. Histologically is a lobular
panniculitis without vasculitis.

Case report: 23-year-old woman. She was admitted with
subcutaneous painful nodules in pelvic, gluteus and forearms,
with erythematous and hyperpigmented plaques; ecchymosis
in the right upper eyelid and bilateral hyposphagma; fever of
38 °C; diaphoresis and oral ulcers, not painful. The hemogram
showed pancytopenia, elevation of acute phase reagents,
amylase and normal lipase. Blood culture was negative. An-
tinuclear antibodies and complement were normal. Compu-
ted tomography of the abdomen showed disseminated
hyperdensity in subcutaneous tissue. The biopsy showed
lobular panniculitis without vasculitis compatible with Weber-
Christian panniculitis. The patient was treated with steroids
and immunosuppressive therapy.

Conclusions: Infectious etiology and other causes of
erythematous nodules were ruled out through clinical evo-
lution and complementary studies. The patient presented
spontaneous involution in several weeks and sometimes the
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nes evolucionaron a abscesos estériles, ademads de manifes-
taciones clinicas sistémicas. El tratamiento corticoideo tuvo
buen resultado.

Palabras clave: Paniculitis Nodular no Supurativa; Mesente-
rio; Eritema Nudoso

Introduccion

La enfermedad de Weber-Christian fue descrita por
primera vez por Pfeiffer en 1892 y establecida en la
década de 1920 por Weber y Christian. Es extremada-
mente rara. Desde 1951 solo se han informado 19
casos de enfermedad de Weber-Christian en PubMed,
y 10 de ellos asociados a paniculitis. Su incidencia es
desconocida.’

Se trata de una paniculitis nodular recidivante, no
supurativa, febril, que afecta a nifios pequefios y con
mayor frecuencia a mujeres caucasicas entre los 20 y
los 60 afios de edad."?>® Se caracteriza por brotes
recurrentes de nodulos subcutaneos eritematosos,
dolorosos, de 1 a 5 cm de didmetro o mayores, con
distribucion simétrica, localizados en los muslos, las
piernas, los brazos, el tronco y la cara.* Ademas,
puede afectar cualquier otro tejido con contenido graso.
Es de origen idiopatico o secundaria a enfermedad
pancredtica, agentes fisicoquimicos o déficit de
alfa-1-antitripsina. Histolégicamente presenta paniculi-
tis lobulillar sin vasculitis, degeneracion y necrosis de
los adipocitos, lipofagia e infiltrado inflamatorio.®

Se han descrito dos formas clinicas: la paniculitis de
Weber-Christian y la enfermedad sistémica de Weber-
Christian. Esta ultima presenta compromiso tanto cuta-
neo como visceral.® Para las dos variedades de la
enfermedad, el cuadro evoluciona en forma crdnica y
suele remitir espontaneamente en 2 a 5 afios, aunque
puede producirse la muerte si la afectacion sistémica
es importante.’

La mayoria de los pacientes en quienes se realiza el
diagndstico de enfermedad de Weber-Christian en rea-
lidad presentan otro tipo de paniculitis mas especifica.
Ello viene a mostrar una vez mas la dificultad del diag-
nostico diferencial de las paniculitis.®

En cuanto al tratamiento, se han descrito buenos
resultados con antiinflamatorios no esteroideos y cor-
ticoides durante la fase aguda, pero en algunos casos
se ha recurrido a otros agentes inmunosupresores,
como ciclosporina, azatioprina y metotrexato.’

Los antipaludicos, la talidomida, la tetraciclina, la
ciclofosfamida, la ciclosporina A y las inmunoglobuli-
nas han resultado efectivas en algunos casos

lesions evolved to sterile abscesses, in addition to systemic
clinical manifestations. Corticosteroid therapy was deemed
successful.

Keywords: Panniculitis Nodular Nonsuppurative; Mesentery;
Erythema Nodosum

resistentes a los corticoides.® También en pacientes
con paniculitis recurrente, el tratamiento con micofeno-
lato de mofetilo es muy efectivo.?

El objetivo de este trabajo es presentar el siguiente
caso clinico para dar a conocer las caracteristicas cli-
nicas e histopatoldgicas de esta enfermedad en adul-
tos, y mostrar las opciones terapéuticas.

Caso clinico

Mujer de 23 afos, cuyo padecimiento empezd en
2011 con la aparicion de nodulos dolorosos en las
extremidades inferiores, por lo que acudié a un médico
dermatdlogo, quien le prescribié tratamiento con pred-
nisona, con lo que se logrd la remisién completa de las
lesiones. Posteriormente, en noviembre de 2014, la
paciente presentd reactivacion de la enfermedad, de
nuevo con aparicion de nddulos eritematosos doloro-
sos en las extremidades inferiores y superiores, y en
el abdomen, asociados a un cuadro de infeccién de
vias respiratorias altas y fiebre de 38.3 °C de predomi-
nio vespertino con diaforesis. Se realiz6 biopsia y se
concluyé que habia un eritema nodoso, por lo que la
paciente recibié tratamiento con esteroides.

En diciembre de 2014, la paciente presentd equimo-
sis en el parpado superior derecho e hiposfagma bila-
teral (Fig. 1A), y tuvo nueva aparicion de lesiones
nodosas en las extremidades superiores e inferiores,
eritematosas, induradas y dolorosas a la palpacion
(Fig. 1B), con placas eritematosas, fiebre vespertina de
38.5 °C y diaforesis, ademas de odinofagia leve y tos
con expectoracion hialina y Ulceras orales no doloro-
sas, por lo que se le practicaron diversos estudios de
laboratorio y gabinete. En esos estudios se reportd
hemograma con pancitopenia, elevacién de los reac-
tantes de fase aguda (leucocitos 2400/ml, neutréfilos
1.700#, linfocitos 4504, plaquetas 68.000/ml, hemoglo-
bina 7.0 g/dl), deshidrogenasa lactica 2,141 U/I, veloci-
dad de sedimentacién globular 63 mm/h, proteina C
reactiva 86 mg/l, aspartato aminotransferasa 158 U/,
alanina aminotransferasa 116 Ul/l, fosfatasa alcalina
120 mg/dl y perfil reumatolégico normal (factor reuma-
toide < 11.1, C3 159 mg/dl, C4 22 mg/dl, anticuerpos
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Figura 1. A: equimosis en el parpado superior derecho.
B: nédulo subcutdneo de aspecto inflamatorio en
el antebrazo derecho, indurado, de 5 cm, con placa
eritematosa e hiperpigmentada. C-D: tomografia de
abdomen en corte sagital y axial con presencia de
hiperdensidad en el tejido graso peripancreatico.

antinucleares 1:80 moteado fino). Los cultivos no pre-
sentaron desarrollo; la serologia viral y el TORCH fue-
ron no reactivos. La prueba PPD fue negativa. La
tomografia toracoabdominopélvica simple y contras-
tada mostré hiperdensidad en el tejido graso subcuté-
neo y peripancredtico (Fig. 1C y D). La biopsia de piel
reportd paniculitis lobulillar de predominio agudo sin
vasculitis, con area de esteatonecrosis asociada y gra-
nulomas epitelioides.

Usualmente el diagnéstico de un eritema nodoso es
clinico y solo en caso de duda se recurre al estudio
histopatolégico. Por lo tanto, en el contexto clinico de
nuestra paciente, y después de haber establecido el
diagnostico sindromatico, etioldgico e histopatoldgico,
se concluyé enfermedad sistémica de Weber-Christian,
por lo que se tratd con prednisona en dosis de 7.5 mg/dia
y azatioprina en dosis de 50 mg dos veces por dia.

Discusidén

La paniculitis de Weber-Christian es una enfermedad
crénica caracterizada por la aparicion de brotes de
nodulos subcutédneos. Tiene remisiones, exacerbacio-
nes y potencial remision permanente luego de muchos
anos, como en el caso que presentamos. Los nodulos
evolucionan hacia la atrofia y dejan una cicatriz depri-
mida e hiperpigmentada. En ocasiones, las lesiones

pueden convertirse en abscesos y supurar material
oleoso.? En las fases agudas hay fiebre, astenia, ano-
rexia, nauseas, vomitos, artralgias y mialgias.® Por otro
lado, la enfermedad sistémica de Weber-Christian,
ademas de la afeccién cutanea, presenta compromiso
de la grasa perivisceral del higado, el bazo, el miocar-
dio, el pericardio, la pleura, el pancreas, las glandulas
suprarrenales y el mesenterio, y de la grasa epiploica.
Los adipocitos del microambiente de la médula ésea
también se ven afectados, lo que produce anemia,
leucocitosis o leucocitopenia.’®
La enfermedad de Weber-Christian con o sin com-
promiso sistémico no tiene una etiologia especifica,
por lo cual en nuestra paciente los principales hallaz-
gos clinicos fueron la hiposfagmia y la apariciéon de
nodulos subcutaneos en las extremidades y cicatrices
hiperpigmentadas que requirieron la realizaciéon de
biopsia, relevante para el abordaje diagndstico de las
paniculitis, si se toma en cuenta que la clasificacion
precisa es crucial para el tratamiento especifico.
Histoldégicamente se caracteriza por presentar dege-
neracion y necrosis de los adipocitos. El infiltrado infla-
matorio se concentra sobre todo en el area lobular del
tejido celular subcuténeo y estd compuesto por neutrd-
filos, linfocitos, histiocitos y adipocitos degenerados.
En una primera fase no hay formacién de abscesos;
sin embargo, puede evolucionar hacia un estadio
macrofégico caracterizado por la presencia de histioci-
tos espumosos y células gigantes multinucleadas que
fagocitan la grasa."-'? Finalmente, las células espumo-
sas son reemplazadas por fibroblastos y fibrosis.'® Una
biopsia en la que se observa infiltrado casi por com-
pleto de histiocitos y células espumosas en lipofagia
es una consideracion importante para el diagnéstico.?
El estado inflamatorio produce aumento de la velo-
cidad de sedimentacion globular, leucocitopenia o leu-
cocitosis y anemia moderada. Los valores de amilasa
y lipasa en suero y orina son normales; sin embargo,
no existen hallazgos de laboratorio diagnosticos.'
Ante la ausencia de un marcador especifico de labo-
ratorio, el diagndstico depende de la correlacion de la
historia clinica y los hallazgos histopatoldgicos. Es rele-
vante en nuestro caso el abordaje del eritema nodoso,
el cual se acompana de un cuadro sistémico con fiebre
y otros sintomas que incluyen malestar general, fatiga,
cefaleas, artralgias, mialgias, dolor abdominal, pérdida
de peso y hepatoesplenomegalia. También se pueden
presentar artralgias a pesar de la resolucién de las
lesiones cutaneas.®'* Hay que descartar entre sus etio-
logias el eritema indurado de Bazin asociado a
Mycobacterium tuberculosis, que se presenta con
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mayor frecuencia en mujeres y se caracteriza por nédu-
los subcutaneos, duros, dolorosos, eritematoviolaceos
y con tendencia a la ulceracién que aparecen en brotes,
con paniculitis lobulillar, cuyo tratamiento es con farma-
cos tuberculostaticos.'® Por supuesto, los sintomas des-
critos por nuestra paciente, junto con los hallazgos
histopatoldgicos de paniculitis lobulillar, también pue-
den ocurrir en otras enfermedades como infecciones,
neoplasias, deficiencia de alfa-1-antitripsina, pancreati-
tis y lupus eritematoso sistémico, lo que hace que la
enfermedad de Weber-Christian sea un diagndstico de
exclusién después de una evaluacion cuidadosa de los
pacientes.'®

El tratamiento también es controvertido,'® lo que
podria atribuirse al hecho de que no se han establecido
criterios diagndsticos. Se han descrito varias opciones
terapéuticas; en este sentido, nuestra paciente mejord
rapidamente después de la administracion de predni-
sona y azatioprina.

Para el tratamiento se han descrito buenos resultados
con antiinflamatorios no esteroideos y corticoides durante
la fase aguda.'” Se ha observado remision de los brotes
con relacién a una disminucién de la poblacién de linfo-
citos T, por lo que las terapias bioldgicas como el inflixi-
mab han demostrado ser eficaces en el control de la
enfermedad." Otra opcidn de tratamiento son la ciclos-
porina Ay los corticoides, con los cuales la paciente ha
respondido a la enfermedad.'®'8'° Sin embargo, la rele-
vancia del tratamiento en este caso es la remisién del
cuadro clinico con el uso de prednisona y azatioprina sin
necesidad de recurrir a la terapia bioldgica.

El prondstico de la paniculitis lobular idiopatica es
muy variable: es bueno en los pacientes que solo pre-
sentan compromiso cutaneo, pero en los casos aso-
ciados a compromiso visceral importante se puede
producir la muerte.”'® De ahi la importancia de este
caso, que radica en la identificacion de la afeccién
sistémica de la enfermedad de Weber-Christian, debido
a la inflamacion del tejido graso perivisceral por la pro-
pia enfermedad, lo que condiciond afeccion de la grasa
perivascular y a su vez pudo comprometer otros 6rga-
nos, como el higado, el bazo, el rifion, el intestino, etc.

En conclusidn, en nuestro caso la biopsia de uno de
los nddulos fue el pilar del diagndstico y se report6
paniculitis lobulillar de predominio agudo sin vasculitis
con area de lipofagia, por lo que en el contexto clinico
de nuestra paciente, con sintomas generales, afeccion
cutanea, de grasa peripancredtica y mesentérica, y
después de excluir sus diagndsticos diferenciales, se
concluy6 enfermedad sistémica de Weber-Christian y
tratamos exitosamente a la paciente con prednisona y

azatioprina, con remisioén de la enfermedad y sin brotes
posteriores al tratamiento.
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