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DOENCA DE WEBER-CHRISTIAN
Paniculite Sstémica de Etiologia Desconhecida

AnabelaOLIVEIRA, SandraRODRIGUES, RosaJORGE, Jorge CRESPO

RESUM O

O tecido adiposo de qual quer localizago pode ser acometido por um processo inflamaté-
rio, designado genericamente por paniculite. Este processo € inespecifico e surge associ-
ado a doencas autoimunes, infecciosas, heoplésicas e outras de etiologia desconhecida.
Os autores descrevem o caso de uma doente de 16 anos que desenvolveu, por surtos,
sintomas gerais e paniculite sistémica, nodular e ndo supurativa. O estudo etioldgico ini-
cial e os estudos subsequentes, efectuados durante 2,5 anos de seguimento, n&o identi-
ficaram qualquer entidade nosolégica associada. Trata-se de um caso de Doenca de
Weber-Christian, em que aresposta a corticoterapiafoi favoravel.

Os autores fazem, por fim, uma revisdo bibliografica onde se questiona 0 uso do termo
Doenca de Weber-Christian e se reconhece a necessidade do seu uso.

SUMMARY

WEBER-CHRISTIAN DISSEASE

Unknown Etiology Systemic Panniculitis
Panniculitisisan inflammation occurring within adipose tissue. Thisprocessis often as-
sociated with auto-immune diseases, infections, malignancy and others diseases of un-
known cause.
We report a 16-year-old woman with constitutional symptoms and relapsing non-
suppurative nodular panniculitis. The etiological study didn’t identify any associated
disease, on admission or in 2,5 years of follow-up. This is a case of Weber-Christian
Disease with afavourable corticosteroid therapy result.
The authors present a Weber-Christian Disease bibliographic revision.
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INTRODUCAO

A paniculite éum processo inflamatério do tecido adi-
poso que surge habitual mente na hipoderme, embora pos-
saatingir qualquer local onde hajatecido adiposo. Trata-
se de uma manifestacéo inespecifica de algumas entida-
desnosol égicas definidas, embora, por vezes, deetiologia
desconhecidal.

Existem milti plas classificagBes das pani culites, com base
na etiologia, nas caracteristicas andtomo-patol dgicas ou no
mecanismo patogénico supostol. Entre as paniculites
sistémicas, contam-se duas cuja etiopatogenia ndo esta
esclarecida: a Doenca de Weber-Christian e a Paniculite
Histiocitéaria Citofagical. A designacio Doenca de Weber-
Chrigtian foi pelaprimeiravez usada, em 1936, em homena-
gem aosautores que definiram o sindrome caracterizado por
paniculite nodular ndo supurativa, recidivante e febril23,

Alguns artigos de revisdo de casos descritos como
Doenca de Weber-Christian, tém sugerido que esta ndo
seja propriamente uma entidade autbnoma, mas sim, uma
manifestaco comum avériossindromas de diferentesetio-
logias™*®. Nos Ultimos anos porém, continuam aser descri-
tos casos em que a etiologia € desconhecida®’ e outros
em que novas associaces sio descobertass.

CASOCLINICO

GJIM, do sexo feminino, de 16 anos e de raga cigana,
estudante, trazidaao Servico de Urgéncia (SU) do Hospi-
tal Infante D. Pedro—Aveiro por epigastralgias, toracalgia
esguerda, poliartralgias migratérias, ndédulos subcuténe-
0s dos membros e sintomas gerais.

Desde h& sete meses que referia anorexia e astenia,
perdaponderal (cercade oito quilogramas) e episddiosre-

correntes de febre, artralgias com padréo inflamatorio,
mialgias e dores abdominais. Naquele periodo havia re-
corrido ao SU por sete vezes (Quadro 1).

Um més antes da admissfo iniciou febre (38-39 °C),
lombalgia e gonalgia esquerda de tipo inflamatorio e no-
tou o aparecimento de dois nddul os eritematosos e dolo-
rosos na regido gemelar esquerda que tiveram remisséo
apos administracdo de um farmaco por viaintramuscular.
Dez dias antes do internamento, notou o aparecimento de
dois novos nddul os dol orosos e eritematosos, um naface
interna da coxa esquerda e outro na pregado cotovel o es-
guerdo. Houve agravamento dos sintomas gerais e rei-
niciou febre (38 - 38,5°C), epigastral gias, toracalgiaesquer-
da, artralgias no joelho esquerdo e nas articul agdes tibio-
tarsicas. Foi admitidano SU com exames|aboratoriaisreali-
zados aguando do Ultimo episadio sintomético (Quadro 2).

N&o tinha antecedentes fisiol 6gicos, patol 6gicosefa-
miliares dignos de registo.

Ao exame objectivo apresentava-se emagrecida (IMC
= 16,6 Kg/m?) e pdlida. Estava eupneica, apirética, tinha
frequéncia cardiaca de 130/minuto (ECG: ritmo sinusal),
PA 100/60 mmHg e ndo tinha sinais de ma perfusao perifé-
rica. Napregado cotovel o esquerdo apresentavaumafor-
mag&o ovalada, com cercade 1,5 x 1 cm, de consisténcia
€l astica, aderente a pele e tecidos profundos, sem eritema
local mas muito dolorosa a palpacéo. Na face interna da
coxaesquerda, apresentava outraformacéo com cercade
1 cm de didmetro e de caracteristicas semelhantes. Tinha
dor a pal pagéo da regido gemelar esquerda e das articula-
¢Oestibio-térsicas. Sem sinais de artrite. Apresentavador
a palpacdo profunda no hipocdndrio direito e epigastro.
N&o apresentava adenopatias periféricas e o restante exa-
me fisico ndo tinha alteracdes.

Durante o internamento verificou-se apersisténciados

Quadro 1 — Episodios de Recurso ao Servico de Urgéncia do HIP-Aveiro

Data(2002) 28/03 9/04 13/04 24/05 30/06 11 e 14/07
. ) Epigastralgias Epigastralgias
Motivo Epigastralgias Epigastralgias EO: Murphy Distria Gordgias  Lombalgias
e febre ! -
vesicular + Amenorreia de 1,5 meses
Ecografia
Exames audliares : "D~ 10394 Apdoningl: Norml TIG - Negativo i i
EDA - Normel
Diagnostico Gastrite ITU ITU Depressio -
Amoxicilina e &c. clavulamico
Terapéutica Omeprazol Ciprofloxacina (Sulfato ferroso desde ha 20 AINEs
dias)

AINES—anti-inflamatérios ndo esterdides; EDA —endoscopiadigestivaalta; Hb —hemoglobina; TIG —testeimunol 6gico dagravidez
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sintomas gerais e da febre (38-40°C). As algias descritas
variavam de intensidade e de localizagdo com interval os
de agunsdias. No Quadro 2 apresentam-se 0s resultados
de alguns exames analiticos e a sua evolugéo ao longo do
tempo. Na admissdo a doente apresentava anemiamicro-
citica, sendo normais, o0 esfregaco de sangue periférico, a
electroforese da hemoglobina e o estudo do ferro. Desta-
cavam-se também a el evagdo dos pardmetrosinflamatori-
os (leucdcitos, PCR eV S), atrombocitose eaelevagdo das
enzimas de colestase hepética. Nao havia alteragdes das
aminotransferases, das enzimas pancredti cas, do proteino-
gramaelectroforético e dashormonastiroideias. A alfa 1-
antitripsinaestavaelevadaem 2,7 vezes o valor maximo de
referéncia. Foram feitashemoculturas seriadas, mielocultura
e urocultura que se revelaram negativas. As culturas de
urina, suco gastrico e medula dssea, em meio adequado
para o desenvolvimento de micobactérias também foram
negativas. Serologias paratoxoplasmose, rubéola, bruce-
lose, ricketsioses (incluindo Coxiella burnetti), etambém

1.05 T -10.0

Borrelia burgdorferi, Francisella tularensis, Leptospira
interrogans, Herpes simplex | e |1, Citomegalovirus, Vi-
rus Epstein Barr, Virus da hepatite C e B e Virus da I mu-
nodeficiéncia Humana 1 e 2 também foram negativas. A
VDRL mostrou-se ndo reactiva. N&o havia consumo das
fracgdes C3 e C4 do complemento nem imunocomplexos
circulantes. A SACE (enzimaconversoradaangiotensing)
eranormal. Os anticorpos anti-nucleares, anti-citoplasma
de neutrofilo (ANCAS), anti-muscul o liso, anti-mitocoén-
driais e anti-LKM foram negativos. A prova de Mantoux
foi negativaas 72 horas.

A telerradiografia do torax e das articulagdes dol oro-
sas ndo mostrou alteragdes. Realizou endoscopia digesti-
vaalta, colonoscopia e ecocardiogramatranstoracico que
ndo mostraram alteragdes. Por ultrasonografiafoi demons-
trada sinovite das articulagdes tibio-tarsicas e formacéo
nodular solida, hipoecogénica de+ 1 cmde didmetro na
face interna da coxa esquerda. Natomografia axial com-
putorizeda (TAC) téraco-abdominal (Figural), observou-

Fig. 1 — Corte de TAC: figado heterogéneo, com areas de atenuagdo baixa
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se: Figado heterogéneo, com areas de ate-
nuacao baixa, relativamente ao baco. Apos
injeccdo de contraste aquele 6rgdo adqui-
riu aspecto homogéneo.

A bidpsiaexcisional do ndédulo daprega
do cotovelo (Figura 2) mostrou: Tecido
adiposo com septos fibrosos, contendo in-
filtrado polimorfico..., que se estende aos
lobos de tecido adiposo, constituido por
polimorfonucleares neutrdfilos, eosiné-
filos, macrofagos e linfocitos. Sem forma-
¢ao de granulomas. A bidpsia hepética por
puncéo aspirativa revelou discretissimo
infiltrado linfoide inespecifico em alguns
espacos porta e auséncia de lesbes hepa-
tocitérias.

Perante este quadro clinico e os exames
auxiliares de diagnostico foi admitido o di-
agnostico de Doenca de Weber-Christian.
Iniciou 1 mg/K g/diade prednisolona, que cumpriu duran-
te oito dias, altura em que reduziu para 0,5 mg/Kg/dia.
Verificou-se umarapidaremissdo dos sintomas, com me-
Ihoria dos parametrosinflamatérios. Manteve corticotera-
pia durante cerca de quatro meses, em doses decrescen-
tes, altura em que a doente interrompeu a medicag&o por
suainiciativa. Estavanessaalturaassintomatica, com bom
estado geral. Analiticamente ndo apresentavaanemiae 0s
parametrosinflamatérios haviam diminuido (Quadro 2).

Acompanhada em consulta externa nos 2,5 anos sub-
sequentesteve episodiosdedoresarticulares, lombal gias,
epigastralgias acompanhadas de astenia e por vezes fe-

Quadro 2 — Alguns exames analiticos e sua evolucéo

Fig. 2 — Biopsia do nddulo da prega do cotovelo: infiltrado inflamatério
polimérfico com envolvimento septal predominante e extensdo ao I6bulo.

bre. Aqueles episadios foram auto-tratados pela doente
com prednisolona durante dias mais ou menos prolonga-
dos até remissdo sintomatica. Introduziu-se hidroxicloro-
quina 200 mg/dia, mas nao houve adesdo continuada a
terapéutica

DISCUSSAO

O termo paniculite define uma inflamag&o do tecido
adiposo. Esté geralmente associada a doencas sistémicas
e pode ser classificada segundo critérios anatomo-pato-
l6gicos, clinicos ou etioldgicosl4. A classificagdo mais

PEIR (@02 LR L2t el (ad2n21i/g§éo) 35 meses3 2:eliorticéides)
Hb g/dl 10,3 8,8 93 123
VGM pe 86 81 79 88
Leméf:i_tos — 12700 12171 14000 10520
Neutrdfilos 10300 9910 10640 7200
Plaquetas frne? 570000 622000 665000 312000
VS mm 12 h - - 150 40
PCR my/dl - - 27,7 12
Fosfatase alcalina uil - - 245 98
y GT ull - - 135 46

Hb—hemoglobina; y GT —y Glutamil Transpeptidase; PCR — proteina C Reactiva; VGM —Volume Globular Médio; VS—velocidade

de Sedimentagéo

www.actamedicaportuguesa.com

1116


www.actamedicaportuguesa.com

Anabela OLIVEIRA et al, Doenga de Weber-Christian — Paniculite sistémica de etiologia..., Acta Med Port. 2010; 23(6):1113-1118

adoptada tem base clinica pois as ateracGes anatomo-
patol 6gicas ndo tém especificidade e 0 mesmo agente ou
sindroma etiol6gico pode ter expressdes diferentes®. O
Quadro 3 resume aquela classificagéo.

A DoencadeWeber-Christian descreve umapaniculite
sistémica, nodular, ndo supurativae recidivante, que evo-
[ui por surtos por vezes febris. Tipicamente manifesta-se
com o aparecimento de nédul os subcuténeos dolorosos,
gue involuem em dias ou semanas, deixando (mais fre-
guentemente) ou ndo, depressdo cicatricial. O processo
inflamatorio pode atingir outros locais onde haja tecido
adiposo, tendo por isso manifestacdes clinicas diver-
sash27. Artralgias e artrite (por envolvimento dagordura
peri-articular e sinovitereactiva); mialgias (gorduraintra-
muscular); dores abdominais (gordura retroperitoneal e
mesentérica), dor toracica (por envolvimento de gordura

Quadro 3 — Classificagdo Clinica das Paniculites®

sub-pleural e sub-pericardica); hepatomegalia (esteatose
hepética por vezes exuberante’, com eventuais focos de
esteatonecrose). Também pode envolver o rim, com glo-
merulonefritel® ou depdsito de amiléide devido ao pro-
cesso inflamatdrio crénico.

No caso apresentado havia histéria de nddulos sub-
cuténeos recorrentes nos membros cujo estudo andtomo-
patol 6gico revel ou tratar-se de umapaniculite, com envol-
vimento septal elobular. Napaniculite deWeber-Christian
o envolvimento lobular é predominante, mas também ha
casos descritos com envolvimento septal preferencial®.

Do estudo efectuado a doente foram excluidas causas
habituai s de paniculites pelo que se considerou o diagnés-
tico de Doenca de Weber-Christian, um diagndstico de
exclusdo. Embora alguns autores consideram que muitos
dos casos classificados como Paniculite Weber-Christian

I diopatica
Doenca de Weber-Christian

De causa fisica

Lesdo térmica, exposicao a quimicos, traumeatismo, perda de peso

Associada a doengas do tecido conjuntivo

LUpus eritematoso sistémico
Défices do complemento
Artrite reumatdide

Outras: dermatomiosite, esclerose sistémica, vasculites, fasciite eosinofilica, sindroma eosinofilia- mialgia

Associada a neoplasias

Doenca de Hodgkin e outros linfomes

Paniculite histiocitaria citofagica
Histiocitose
Leucemia
Doengcas cutaneas
Eriterma nodoso

Eritema induratum
Outras

Associada a doengas infecciosas
Tuberculose
InfeccOes fungicas
Outras

Associada a outras doencas

Sarcoidose, pancreatite, amiloidose, défice de alfa-1 antitripsing, insuficiéncia rendl, lipodistrofia, pos-

corticoterapia, paniculite neonatal.

Paniculite facticia
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S50 outras enti dades nosol 6gi cas mais especificas®, nali-
teraturarecente continuam a ser descritos casos cujaetio-
logia ndo se identifica nem hé entidades nosol 6gicas as-
sociadas. Persiste por isso a necessidade de manter a de-
nominagdo de Doenca de Weber-Christian.

O tratamento preconizado para a Doencga de Weber-
Christian baseia-se nos AINE’s quando o envolvimento
sistémico e viscera for incipiente, e nos corticosteréides
seesteseverificar. A doseinicial de corticoster6ides deve
ser de 1 mg/Kg/dia durante os primeiros oito dias, com
reducao posteriorl. Osantimal ricostém sido usados com
eficacia em alguns casos descritos®. Nos casos em que a
respostaa corticoterapiafoi insuficiente, outrosfarmacos
tém sido tentados, homeadamente imunossupressores
como aciclofosfamida, aciclosporinaAl e o micofenel ato
demoftil”.

No caso apresentado, a resposta a corticoterapia foi
favorével. Surtos relativamente frequentes e manutencéo
deV Selevada, fazem supor processo inflamatorio persis-
tente. A mé adesdo da doente tem impedido o uso de ou-
tros farmacos descritos como Uteis na doenca.

Podem ser causa de morte, neste sindroma, o envol-
vimento do coracdo e do cérebro. As infecgdes sdo causa
de morte frequente sgja pela possivel imunodepressao
inerente & doencal?, seja pela imunodepressio induzida
pela terapéutica. Recentemente foi descrito um caso de
Doenca de Weber-Christian associado ao Tumour
Necrosis Factor Receptor Associated Periodic Syndrome
(TRAPS), cuja etiologia € uma mutagdo do gene 1 A da
super-familia de receptores do factor de necrose tumoral
(TNF)8. Neste caso foi tentado o tratamento com etanercept
com bom resultado.

CONCLUSAO

Numerosos autores contestam o uso do termo Doen-
¢a de Weber-Christian por considerarem que ndo é uma
entidade nosol 6gicaem si mesma, massim umamanifesta:
¢d0 comum avarias doencas de diferentes etiol ogias. Por
isso, em qualquer paniculite de etiologia ndo aparente,
somos obrigados a procura exaustiva e continuada de
eventuais causas.

Porém, tal como no caso apresentado, continuam a ser
relatados na literatura sindromas de paniculite febril,

www.actamedicaportuguesa.com

nodular e recidivante que, na auséncia de outras causas
identificaveis, sdo descritas como Doenca de Weber-
Christian®®.
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