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ENFERMEDAD DE WEBER-CHRISTIAN, VARIEDAD ROTHMAN.
PRESENTACION DE UN CASO
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César Barroso Tobila* y Ennio Fereira Morales*

RESUMEN

Se presenta una paciente con cuadro clinico carac-
terizado por lesiones nodulares subcutdneas, mal deli-
mitadas, dolorosas, gue se comunican por trayectos
fistulosos y drenan espontaneamente a piel, dejando salir
secrecion purulenta no fétida. Estas lesiones aparecieron
inicialmente en miembros superiores y fuego en miem-
bros inferiores; evolucionan en 20 a 30 dias, dejando
lesiones cicatriciales cncavas, nacaradas, confluentes en
piel y reaparecen al cabo de algunos meses. Se acompaiia
este cuadro, en cada una de las crisis, de manifestaciones
generales (fiebre, debilidad general, anorexia, cefalea),
manifestaciones urinarias y ginecoldgicas.

Se hace una descripcion detallada de la denominada
Enfermedad de - Weber-Christian o paniculitis nodular
difusa febril recidivante no supurada, y se concluye que
el caso descrito pertenece a la variedad liquefiante o
Enfermedad de Rothman.

* Hospital Central Dr. Urquinaona, Maracaibo, Venezuela.

*% Instituto de Investigacion Clinica, Facultad de Medicina, Universidad del Zulia,
Apartado 1151, Maracaibo, Venezuela.
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La enfermedad de Weber-Cristian o paniculitis nodular difusa febril
recidivante no supurada, es una enfermedad caracterizada por la existencia
de nddulos necrosados en el paniculo adiposo, recurrentes, con inflama-
cion dolorosa o indolora, fiebre, malestar general y otras manifestaciones
sistémicas (3).

La causa de los cambios que se suceden histolGgicamente se desco-
nocen, pero se han mencionado como posibilidades, un trastarno primario
en el metabolismo de las grasas y el dafio producido por una infeccidn,
estados tdxicos, reacciones alérgicas y traumatismos (6).

Las mujeres son afectadas mas frecuentemente gue los hombres, v la
edad de comienzo entre los 20 y 40 afios (2). El inicio de & enfermedad es
insidioso con aparicidn de nddulos miltiples en la grasa subcuténes, que se
presentan en cualguier parte del cuerpo, pero con predominio en muslios,
tronco y manos, que varfan de 0.5 a 10 cms de didmetro, cesi siempre
dolorosas, rara vez indoloras, deslizables, y |a piel que las cubre es de color
rojo o violdcen (4). Al mismo tiempo que aparecen |os nddulos el paciente
presenta escalofrios, fiebre, malestar general, nduseas v dolores misculo-
esqueléticos generalizados: puede haber hepatoesplenomegalia y adeno-
megalia regionales. Los nddulos no supuran, pero en raros casos la necrosis
de la piel produce la formacién de fistulas que exudan un Ifquido oleoso.

El curso de la enfermedad es indolente v desaparece espontdneamente
después de dias o semanas, para desarrollar periddicamente brotes de
lesiones con intervalos de meses o arfos. Despuds de la curacion de cada
brote, quedan lesiones residuales, cicatriciales, en piel, dreas concavas
caracter(sticas, con una zona de pérdida de tejido subcutdneo; lesiones que
constituyen un dato importante para el diagndstico. Es sumamente rara la
muerte en la enfermedad no complicada (2).

La enfermedad puede cursar can anemia leve o no. Leucocitos normales
0 moderadamente elevados o disminuidos y eosinofilia. Velocidad de
sedimentacion globular discretamente elevada en fa primera hara {2).

En relacién a variedades se ha hablado de una expresidn mas grave de
este proceso patoldgico, denominada Enfermedad generalizada de Weber-
Christian, donde hay inflamacién diseminada que afecta no solo el
paniculo adiposo, sino también tejido similar dentro de cavidades
abdominal y tordcica. Puede haber inflamacidn parenquimatosa gue afecta
frganos tordcicos o abdominales, incluyendo pulmones, pericardio, pleura,
intesting, bazo, rifiones y glandulas suprarrenales (4).

Se ha aplicado el término de paniculitis mesentérica, a una lesidn oscura
caracterizada por inflamacion de la grasa del mesenterio. Se obsarva
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principalmenta en varones. Los sintomas incluyen episndios recurrentes de
fibre, dolor abdominal, nduseas, vmitos y malestar ganeral. Al intervenir
quirrgicamente se descubre &l mesenterio gngrosado, con placas rojas o
amarillas; la hiopsia revela la paniculitis caracterfstica que no puede
distinguirse de las lesiones de la Enfermedad de Weber-Christian (5).

Stewart y col (7) hablan de la variedad liquefiante o Enfermedad de
Rothman, v describen un caso caracterizado por abscesos recidivantes que
se ablandan y abren a piel, con secrecidn purulenta, y otros abscesos que sa
reabsorben dejendo una marca oscura y con depresion de la piel;
acompafdndose el cuadro de astenia, malestar general y febricula
vespertina.

El estudio de la secrecion no evidencid, en exdmenes repetidos,
gérmenes banales al examen directo y por cultivo. Sin embargo, ocho
meses después del comienzo de la segunda crisis se observd al examen
directo la presencia de raros bacilos dcido-elcohol resistentes que no
pudieron ser cultivados; estos cuerpos de aspecto bacilar no se mostraran
patdgenos para el acure ni otros animales de laboratorio, ain despuss de
pESEs SUCEsivos.

El resultedo de este examen incitd a8 hacer una encuesta sobre posible
bacilosis, con resultados negatives; y a aplicar tratamiento a base de dcido
para-aminasalicllico, que aparentemente produjo en un mes la desecacidn
completa de las lesiones y fistulas, pero por intolerancia del paciente se
suprimid. Sin embargo, este tratamiento no impide la recaida y aparicidn
de nuevos elementos dcido-alcohol resistentes al cabo de unos meses (7).

Cantwell y col (1) hecen una descripcidn andloga en cuatro casos de
paniculitis con lipoatrofia. En estos casos tampoco pudo comprobarse
accion patogena para los animales de laboratorio; pero por el contrario, en
tres casos el cultivo fue positivo para micobacterias.

Se debe hacer el diagndstico diferencial con lipomatosis, adiposis
dolorosa (Enfermedad de Dercum), eritema nudoso, eritema indurado,
sarcoide y atrofia por administracidn de insulina (B).

Los métodos actualés de tratamiento no son satisfactorios. Sulfona-
midas y antibidticos no son dtiles. Con los corticoesteroides se logra
desaparicidn de. la fiebre y nddulos, por lo que siempre deben usarse. Cabe
ensayar el empleo de agentes inmunosupresares o citotoxicos, especial-
mente cuando hay sefial de extension general de Ja paniculitis (3).
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DESCRIPCION DEL CASO

LCR. Historia N°77.305 del Hospital Central de Maracaibo; 50 afios de
edad, sexo femenino, natural y con domicilioc en Maracaibo, de oficios del
hoger, que consulta el 28,11,67 por presentar desde dos semanas antes, la
reaparicidn de abscesos en miembro superior derecho donde previaments
existian lesiones cicatriciales, nacaradas, de una crisis anterior similar, y
fetraccion de la articulacidn del codo. Ademds se evidencia la presancia de
abscesos fluctuantes a nivel de ambos miembros inferiores, algunos que se
drenan espontdneamente &l exterior con secrecidn purulenta no fétida, y
otros que se reabsoroen, dejando ambos lesiones cicatriciales. Este cuadro
se acompana de malestar general, cefalea, fisbre, anorexia, pérdida de peso
v poliartralgias genaralizadas. Ademds, presenta manifestacinnes de la
esfera genital (flujo fétido y sangramiento genital) v de la esfera urinaria
{dolor lumbar, disuria, polaguiuria y hematuria),

Antecedentes.— Un gpisodio similar en miembro superior derecho que
fue el responsable de las lesiones residuales nombradas, cuatro meses antes:
tratada en forma ambulatoria. Ulcera péptica diagnosticada cinco afios
antes. Histerectom/a total un afio antes por probable carcinoma de Gtero.
Infecciones urinarias a repeticidn, tratadas en forma ambulatoria,

Examen fisico.— Paciente en regulares condiciones generales, con
discreta palidez de piel v mucosas. Retraceidn da ls articulacidn del codo
derecho. Lesiones cutdneas de tres tipos: a) Lesiones cicatriciales en brazo
y antebrazo dereche, necaradas, cdncavas, confluentes, no dolorosas, de
tamafio variable. b) Lesiones nodulares duras en subcutdneo. cj Lesiones
nodulares abscedadas, fluctuantes, que se comunican entre s por trayectos
fistulosos subcutdness, algunos se drenan esponténeamente al exterior con
secrecidn purulenta y otras que se reabsorben, dejando ambas las lesiones
cicatriciales ya descritas. Este tipp de lesiones se observa en miembro
superior derecho y ambos miembros inferiores (Figs 1-4). Aumento de
volumen, dolor, ruber y calor de los miembros afectados. Flujo vaginal y
sangramiento genital

Evolueidn.— Lae |esiones nodulares ovolucionaron en 20 a 20 diss hacia
las lesiones cicatricieles descritas, para reaperecer al cabo de algunos meses;
la paciente ha tenidc desde febrero de 1968 a junio de 1972, diez ingresos.
En todas |as crisis las manifestaciones generales v de la esfera urogenital
descritas, estan presentes. En otro ingreso presents manifestaciones de
insuficiencia cardiaca congestiva.
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Examenes de laboratorio practicados en las diversas hospitalizaciones, —

Anemia moderada, Cuenta leucocitaria normal, con discreta leucocitosis en
dos oportunidades: eosinofilia. Frotis de sangre periférica: hipocromia,
macrocitosis. Velocidad de sedimentacidn globular; moderadamente au-
mentada. Serologia negative. (ufmica sanguinea normal. Orina casual:
glbuminuria moderada, leucocituria, hematuria, becteriuria, Urocultivo;
gérmenes del grupo coliforme en seis oportunidades; Klebsiella-Proteus en!
dos oportunidades; bacilos Gram negativos en dos oportunidades; negativo
en dos oportunidades. BK en orina: examen directo negativo; no se hizo
cultivo. Cultive secrecidn de lesion: negative en cinco oportunidades;
estafilococo-estreptococo en dos oportunidades ; bacilos Gram negativos en
dos oportunidades. BK en secracion de |a lesiGn: examen directo negativo;
no se practicd cultivo,

Estudios radioldgicos.— Telerradiograffe de térax: signos da enfisema
pulmonar; calcificaciones hiliares; arco adrtico prominente; cardiomegalia
grado I/ll. Radiografia de columna lumbar y huesos de los miembros
inferiores: signos de Osteoporosis; calcificaciones en partes blandas:
Urograf(a de eliminacidn: signos de pielonefritis derecha; signos de cistitis.

Tratamiento administrado en les diferentes hospitalizaciones.— Anti-
hifiticos. Analgésicos, Antiinflamatorios. Esteroides. Digitdlicos. En una
oportunidad fue tratada con estraptomicing e isoniszida, sin lograr mejores
resultados que en oportunidades anteriores con los medicamentos citados.

Estudio anétomo-pataldgico.— (Figs 5-8) Fragmentos de piel y subcu-
tineo que muestran zonas epidérmicas atrdficas. La dermis superficial
muestra un escaso infiltrado de célulss redondas de los capilares, algunos de
los cuales lucen ectdsicos. Algunas zonas del estroma dérmico muestran
fibrosis esclero-hialing gue snvuelve al tejido adiposo & nivel de los tractos
interlobulares. En la hipodermis se aprecia necrosis del tejido adiposo y un
infiltrado celular constituldo por linfocitos, histiocitos, polimorfonu-
tleares neutrdfilos, eosindfilos, plasmocitos, fibroblastos y macrafagos con
hemosiderina. Los vasos a este nivel muestran engrosamiento de I8 pared
con degeneracion fibrinoide de la misma y obliteracidn de la luz de algunos
de ellos.

Diagnosticos definitivos.— Paniculitis compatible con Enfermedad de
Weber-Christian (supurada), variedad Rothman. Infeccién urinaria crénica,
Anemia sintomdtica. Insuficiencia cardiaca congestiva.

Debgmos hecer resaltar como de importancia, gue en la literatura
revisada, solamente aparecen reportados cinco casos en la literatura

135



mundial y ningln caso en la literstura nacional de Enfermedad de
Waber-Christian, variedad liquefiante o Enfermeded de Rothmen,

Fip. 5
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Weber-Christian disease, Rothman variety. A case presentstion.

Ramirez-Viloria L (Hospital Central Dr. Urquinaona, Maracaibo, Vene-
zuela), Fereira-Valbuena H Barroso-Tobila C, Fereira-Morales E. Invest
Clin 14{3): 119-128, 1973.— The case history describe a patient with
subcutaneous nodular lesions with the following characteristics: ill-defined
boundaries, painful, with fistulose communications between them and
spontaneous drainage of purulent secretion. The lesions appeared first in
upper and then in lower limbs. They evolved to whitish retracted and
confluent scars in 20-30 days when new nodules appeared again. The
clinical picture was accompanied by malaise, faver, anorexia, headache and
urinary and gynecological manifestations.

We reached the conclusion that this was a case of non-purulent, difuse,

febrile, recidivous nodular panniculitis or Weber-Christian disease, Roth-
man variety,
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