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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: A doenca de Weber Christian
ou paniculite lobular idiopdtica ¢ uma doenga rara, que se apresenta
com inflamagio recorrente da camada adiposa da pele. O objetivo
deste estudo foi descrever o quadro clinico dessa doenca e informar
sobre sua presenca e impacto na qualidade de vida dos pacientes.
RELATO DO CASO: Paciente do sexo feminino, portadora des-
sa doenga, que ficou 20 anos sem diagndstico, mas quando se
detectou sua presenca foi possivel a remissao.

CONCLUSAO: A importincia do caso descrito estd em de-
monstrar como a falta de diagndstico interfere na qualidade de
vida dos pacientes, portanto ¢ bom lembrar que doengas raras
acontecem e seu diagnéstico s é feito quando se pensam em
hipéteses e diagnésticos diferenciais, quesitos esses indispenséveis
para o exercicio da clinica médica.

Descritores: Clinica Médica, Dermatologia, idiopdtica, panicu-
lite, Weber Christian.

SUMMARY

BACKGROUND AND OBJECTIVES: Weber Christian disease
or idiopathic lobular pannicullitis is a skin condition that features
recurring inflammation in the fat layer of the skin. The aim of this
article is to describe this rare pathology, the clinical findings and re-
member your presence and their impact on patient’s quality of life.
CASE REPORT: Female patient, we report a case of patient with
Weber Christian disease that was undiagnosed for 20 years and,
when it was done it was possible to remission of the disease.
CONCLUSION: The importance of the case described is to

demonstrate how the lack of diagnosis interfere with the quality
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of life of patients and we always remember that rare diseases oc-
cur and their diagnosis is only made when thinking about chance
and differential diagnosis, these questions essential to the exercise
of clinical practice

Keywords: Clinical practice, Dermatology, idiopathic, pannicul-
litis, Weber Christian.

INTRODUCAO

A doenga Weber Christian ou paniculite lobular idiopdtica é
uma desordem incomum caracterizada por processo inflamaté-
rio do tecido adiposo de etiologia desconhecida'. Manifesta-se
por lesdes cutineas caracteristicas e algumas vezes com sintomas
sistémicos. O diagndstico é histopatolédgico e o tratamento é es-
sencialmente clinico®”.

O objetivo deste estudo foi descrever o quadro clinico dessa
doenca e informar sobre sua presenca e impacto na qualidade de

vida dos pacientes.
RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 42 anos, costureira, natural e residen-
te em Itaperuna, compareceu a0 ambulatério de Clinica Médica
do Hospital Sio José do Avai queixando-se de “abscesso de re-
peti¢io”. Relatou que hd cerca de 20 anos comegaram a surgir
nédulos subcutineos eritematosos e edemaciados nas regioes
intramamdria, axilar e glitea com, aproximadamente, 1 cm de
didmetro que drenavam secregio oleosa de coloragio marrom e
odor fétido (Figura 1). Esses nédulos surgiam espontaneamente,
de forma recorrente, sem fatores desencadeadores, atenuantes ou
agravantes. Negava sintomas associados e que j4 havia procurado
vérios servicos médicos tendo sido diagnosticada como foliculi-
te, tendo feito uso de vdrias classes de antibi6ticos sem melhora,
além de virias sessoes de “drenagem de tais abscessos”. Na his-
téria patolégica pregressa, familiar e fisioldgica nio havia nada
de relevante. O exame fisico revelava presenca de nédulos erite-
matosos e edemaciados na regido intramamdria com 1,5 cm de
didmetro. Perceberam-se cicatrizes cirdrgicas nas regides axilar e
gliitea, atribuidas como consequéncia das drenagens dos “absces-
sos” (Figuras 2 e 3). Aventou-se a hipétese de sindrome de Weber
Christian, solicitando-se biopsia da lesio. O exame histopatolé-
gico confirmou o diagndstico, sendo descrito pele e hipoderme
apresentando paniculite lobular do tipo nio supurativa de Weber
Christian. Administrou-se prednisona (60 mg) para remissio da
doenca e investigadas as doencas autoimunes associadas. Todos
os testes foram negativos. Conseguiu-se remissao da doenga e a
paciente segue em acompanhamento ambulatorial, nao apresen-
tando nenhuma exacerbacio da doenca em seis meses.
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Figura 1 — Nédulos subcutineos eritematosos

e edemaciados na regido intramamdria com 1,5
cm de didmetro

DISCUSSAO

Em 1892, Pfeifer foi o primeiro que descreveu a doenga cutinea
que atualmente se conhece como doenca de Weber Christian.
Em 1925 Weber descreveu a sindrome e, em 1928, Christian
salientou o envolvimento de outros sistemas na doenga®*°.

A etiologia ¢ desconhecida. Os pacientes nao referem histéria de
trauma antes do aparecimento dessas lesées. Em alguns pacientes
sdo encontrados elevados niveis de imunocomplexos circulantes
sugerindo reacdo imunologicamente mediada®*.

Devido a frequente sub-diagndstico a frequéncia exata desta do-
enca nio é conhecida. Acomete mais mulheres (75%) da quarta a
sétima década, nio havendo distin¢io pela raga'?”.

As caracteristicas clinicas sao recorrentes nédulos subcutineos eritema-
tosos e edemaciados, geralmente simétricos e medem aproximadamen-
te 1 a2 cm'. Ocorrem preferencialmente nos membros inferiores, mas
podem acometer também bragos, troncos e face. Ocasionalmente esses
nédulos podem drenar secregio oleosa de coloragio marrom e odor
fétido caracteristico. Além disso, podem ter regressdo espontinea"®’.
Sintomas sistémicos encontrados incluem mialgia, febre, vomitos, dor
abdominal, emagrecimento, entre outros'”. Nos pacientes com envol-
vimento sistémico (figado, pulmao, cora¢io, rim, bago, adrenal)' pode
ser encontrado hepatoesplenomegalia®*.

O diagndstico diferencial deve ser feito com poliarterite nodosa,
sarcoidose, lipus eritematoso sistémico, esclerose sistémica, vas-
culite e tromboflebite®*.

O diagnéstico ¢é essencialmente histopatolégico através de bidp-
sias das lesdes. O achado caracteristico inclui paniculite lobular
sem envolvimento septal ou vasculite'. O estudo laboratorial nio
traz contribuicdes’, pois demonstra VHS elevado. Podem estar
presentes leucocitose ou leucopenia, anemia e hipocomplemen-
temia. Outros testes como enzimas hepdticas alteradas, alteracoes
eletroliticas refletem envolvimento visceral. A radiografia de térax
¢ til para exclusio de doengas autoimunes>*.

Nao existe tratamento padrao. Os anti-inflamatérios ndo hormonais

Figura 2 — Cicatrizes na regiio glitea de drena-
gem prévia dos nddulos subcutineos

Figura 3 — Cicatrizes na regjdo axilar de drena-
gens cirtirgicas prévias dos néddulos subcutineos

(AINES) reduzem a febre e as artralgias. Anti-inflamatérios ester6i-
des como a prednisona ¢ ttil para controle das exacerbagoes. Quan-
do hd envolvimento de 6rgaos exigem firmacos especificos'.

Nio existe método de profilaxia das exacerbagoes e o progndstico
é varidvel. O curso clinico ¢ caracterizado pela presenca de remis-
soes/exacerbagbes por vdrios anos. Pacientes com grave envolvi-
mento sistémico tém elevada mortalidade'“.

CONCLUSAO

A importincia do caso descrito estd em demonstrar como a falta
de diagndstico interfere na qualidade de vida dos pacientes. Tem-se
que ter em mente que doengas raras acontecem e s6 é feito seu diag-
néstico quando se pensam em hipétese e diagndsticos diferenciais,
quesitos esses indispensdveis para o exercicio da clinica médica.
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