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Se describe el caso de un paciente varon de 53 afos,
diabético, afectado de paniculitis de Weber-Christian
que cursa en forma de brotes recidivantes y con infil-
tracion inflamatoria de la grasa perivascular, perirrenal
y de los hilios renales; presenta HTA severa refracta-
ria al tratamiento hipotensor mdltiple. Pensamos que
la severidad de las cifras de presion arterial pueda ser
secundaria a la rigidez presente en el arbol vascular
arterial provocado por /; propia infiltracion inflama-
toria de la grasa a este nivel, pudiendo llegar a com-
portarse como una hipertension renovascular donde
el componente estenosante extrinseco seria dicha in-
filtracion grasa periarterial. Se explica asi la eleva-
cion de la tension arterial sistolica, manteniendo la
tension arterial diastolica dentro de los parametros de
la normalidad. A pesar de la baja prevalencia, la pa-
niculitis deberia ser tenida en cuenta como causa de
hipertension refractaria en general e incluso de hiper-
tension renovascular en particular.
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Weber-Christian disease as unusual cause
of secondary hypertension

We report the case of a 53 year- old man with diabe-
tes and Weber-Christian disease with relapsing and
inflamatory disorders of the perivascular and perire-
nal fat, who suffered from severe resistant hyperten-
sion, specially refered to systolic blood pressure.

We think hi(ih blood pressure may be secondary to
the rigidity showed by the arterial tree, caused by the
mentioned inflamatory fat disorder. In this way, it
might act as a renovascular disease in which the
periarterial fat infiltration would be the stenosant
outside agent.

These results justify the increased systolic blood pres-
sure with a normal dyastolic blood pressure. Although
its low prevalence, panniculitis would be kept in
mind as a possible cause of refractory hypertension
and, more than that, of renovascular hypertension in
particular.

Key words: Weber-Christian panniculitis, renovascu-
lar disease, refractary hypertension.

Introduccion

La paniculitis febril no supurativa, conocida por
el nombre de enfermedad de Weber-Christian,
es un término que designa a un proceso infla-
matorio del tejido graso subcutaneo junto con
afectacion de la grasa visceral, intra o perivisce-
ral' caracterizada por la presencia de nddulos
subcutdneos de cardcter recidivante, general-
mente dolorosos, que se distribuyen por el tron-
co y las extremidades®. La aparicion de estos
nodulos suele cursar en forma de brotes y se
acompana de sintomatologia sistémica ya que,
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ademas de la piel, puede verse afectada la grasa
mesentérica, periarticular y mas raramente apa-
recer lesiones pulmonares, pericardicas, rena-
les, suprarrenales, esplénicas y en médula 6sea,
por lo que clinicamente puede manifestarse con
fiebre, artralgias y sindrome constitucional’. La
hipertension arterial (HTA) severa, asi como la
afectacion de las arterias renales no se han des-
crito de forma caracteristica en estos pacientes.

Caso clinico

Presentamos el caso de un paciente con HTA
severa probablemente relacionada con la enfe-
medad de Weber-Christian. Se trata de un pa-
ciente de 53 afios, sin habitos toxicos, con ante-
cedentes de diabetes mellitus tipo 2 de nueve
afos de evolucién en tratamiento con insulina,
dislipidemia mixta y enfermedad de Weber-
Christian diagnosticada en diciembre de 1996
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(biopsia de epipl6n) iniciada en forma de brotes
recidivantes de dolor abdominal intenso acom-
afados de sintomas sistémicos (febricula, po-
iartralgias, pérdida de peso) y la aparicién de
lesiones nodulares indoloras en extremidades
inferiores. Inicié entonces tratamiento corticoi-
deo a dosis de 1 mg/kg/dia junto con otros in-
munosupresores como ciclofosfamida y ciclos-
porina, esta Ultima retirada por intolerancia.
Posteriomente realizé tratamiento con azatiopri-
na, siempre con una respuesta parcial ya que las
recidivas eran frecuentes. En noviembre de
1998 se diagnostic6 de HTA (fase 3) de dificil
control, que precisé la combinacién de mdilti-
ples farmacos (calcioantagonistas, betabloquean-
tes, diuréticos, alfabloqueantes y vasodilatado-
res directos) todos ellos a dosis adecuadas sin
poder lograr controles de tensién arterial inferio-
res a 160/85 mmHg. Varios meses después del
diagnéstico de HTA refirié clinica de claudica-
cién intermitente a los 100 metros. El estudio
vascular demostré lesiones de arterioesclerosis
en arterias ilfacas, asi como estenosis bilateral
moderada de ambas arterias renales con reduc-
cién aproximada del 50 % de la luz vascular,
siendo mas evidente en la arteria renal izquier-
da. En enero del 2001, debido al dificil control
de la HTA se realiz6 angioplastia transluminal
percutanea de esta Ultima, con escasa repercu-
sion sobre las cifras de tension arterial.
Las restantes exploraciones complementarias
realizadas (tomografia computarizada [TAC], re-
sonancia magnética nuclear [RMN]) destacaron
la presencia de un engrosamiento de las fascias
perirrenales, asi como una marcada trabecula-
cién de la grasa perirrenal, a nivel del hilio renal
y alrededor de la aorta descendente (fig. 1). El
ecocardiograma mostré hipertrofia ventricular

Fig. 1. Engrosamiento de las fascias perirrenales con una
cortical renal engrosada y de aspecto adematoso. Zona
fibrética perivascular en espacio retroperirrenal.

izquierda con funcién sistlica conservada
(FE 73 %), pero destacando la afectacién del ta-
bique interauricular, donde aparecian dos co-
municaciones interauriculares adquiridas, no
presentes en exploraciones previas. Los datos
mas relevantes desde el punto de vista analiti-
co fueron: glucosa, 125 mg/dl; urea, 36 mg/dl;
creatinina, 1,1 mg/dl; hemoglobina, 10,4 g/dl; he-
matdcrito, 29,9 %; leucocitos, 8.700 x 10° l;
plaquetas, 280.000 x 10’ pl; velocidad de sedi-
mentacion globular (VSG), 129 mm en la prime-
ra hora; proteina C reactiva (PCR), 26 mg/d|; estos
dos dltimos utilizados como marcadores biol6gi-
cos de la actividad de la paniculitis. En octubre de
2001 requiri6 hospitalizacién por presentar nuevo
brote de la enfermedad de Weber-Christian con
dolor abdominal, fiebre y sindrome téxico. Estos
sintomas mejoraron con incremento de la cortico-
terapia. Sin embargo, se objetivd mal control de la
HTA, sobre todo a expensas de tensién arterial
sistélica con cifras de 180-190 mmHg, presenta-
do cuadro de insuficiencia cardiaca congestiva
de predominio izquierdo con pobre respuesta
al tratamiento diurético y deterioro de la fun-
cion renal, alcanzando creatinina plasmatica de
4,8 mg/dl. Tras descartar patologia obstructiva
de la via excretora mediante ecografia precisé tres
sesiones de hemodidlisis consecutivas, con mejo-
ria clinica y hemodinamica tras la ultrafiltracion y
osterior recuperacion de la diuresis con resta-
lecimiento de la funcién renal. Aproximada-
mente 10 dias después, y coincidiendo con la
administracion de 20 mg de enalapril, presentd
cuadro de hipotensién severa y oligoanuria, pre-
cisando nuevamente dos sesiones de hemodidli-
sis. Una vez recuperada la funcién renal se reali-
z6 angiografia digital de sustraccion (DIVAS)
arterial que demostr6 estenosis severa en ambas
arterias renales, con reestenosis de la arteria renal
izquierda I|oreviamente angiololastiada. Se practi-
c6 angioplastia renal bilateral con colocacién de
endoprétesis extensible (stent). Fue dado de alta
con buen estado general, funcién renal normal y
cifras de presion arterial moderadamente inferio-
res, pero precisando aln terapia hipotensora
mdltiple. Ambulatoriamente se realizé TAC heli-
coidal, que objetivé la permeabilidad de ambas
arterias renales, asi como fibrosis perivascular en
el espacio retroperitoneal y presencia de fibrosis
periureteral sin componente obstructivo.
Cuatro meses después el paciente se mantiene
con funcién renal normal, sin clinica de insufi-
ciencia cardiaca y con cifras de presién arterial
sistélica alrededor de 150 mmHg.

Discusion
El interés de nuestro caso radica en el diagnéstico

de HTA resistente al tratamiento hipotensor y aso-
ciada a la enfermedad de Weber-Christian, com-
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portdndose como una hipertension renovascular.
La enfermedad de Weber-Christian se ha asocia-
do a otros procesos patolégicos, como la coagu-
lacion intravascular diseminada, déficit de o
antitripsina, conectivopatias, amiloidosis, sarcoi-
dosis, leucemia mieloide aguda y patologia pan-
credtica®.
En el caso que presentamos no se encontr6 enfer-
medad pancreatica, ni déficit de o antitripsina ni
asociacion con otras enfermedades autoinmunes.
En nuestro paciente destacaba la sintomatologia
sistémica junto con las lesiones nodulares en
miembros inferiores y la presencia de unas ci-
fras de presion arterial elevadas con discreta sin-
tomatologia acompanante. Esto, junto con la
afectacion del tejido graso en diferentes territo-
rios, incluido e{ retroperitoneo, nos permite
considerar nuestro caso como enfermedad in-
flamatoria sisttémica o generalizada. La hiper-
tension arterial es, con toda probabilidad, de
etiologia multifactorial, ya que se trata de un
paciente diabético ademas de estar sometido a te-
rapia esteroidea de forma crénica. No obstante,
la severidad de la HTA, asi como la refractarie-
dad al tratamiento mdltiple nos llevé a intentar
descartar cualquier posible causa de HTA trata-
ble. La presencia de inflamacién del tejido graso
debida a la propia enfermedad, afectando la
grasa a nivel perivascular, perirrenal, asi como a
nivel de los hilios renales podria explicar la pre-
sencia de estenosis vascular de origen extrinse-
co, que estaria implicada tanto en el manteni-
miento de la presion arterial elevada, com-
ortdandose como una hipertensién renovascu-
ar, como en la pobre respuesta a la terapia hi-
potensora. Asi pues, la rigidez de la pared arte-
rial justificaria en este paciente la presién ar-
teriai sistélica elevada junto con una presion
arterial diastélica en el rango de la normalidad.
El tratamiento de la enfermedad de Weber-
Christian se basa en una terapia con antiinfla-
matorios no esteroideos (AINE)® junto con corti-
coides, pero en algunos casos se ha recurrido a
otros agentes inmunosupresores como la ciclos-
porina, azatioprina o metrotexate. Ultimamente
varias publicaciones apoyan el tratamiento con
otros agentes como el micofenolato mofetil jun-
to con pulsos de corticoides a dosis altas, sobre
todo en los casos en que esta enfermedad se
manifiesta con alta tasa de recidiva®. Ademads de

haber solventado, al menos por el momento, la
permeabilidad de las arterias renales, pensamos
que si logrdsemos reducir el grado de infiltra-
cién grasa tal vez conse?uirfamos mejorar el
control de la HTA. Por ello, dado que algunos
estudios han sugerido que el micofenolato mo-
fetil puede ser Gtil en este sentido, hemos inicia-
do tratamiento con dicho inmunosupresor a do-
sis de 2 gramos/dia. Los marcadores bioldgicos
de los que disponemos para determinar el grado de
actividad de la paniculitis se basan en la deter-
minacién de la VSG y PCR. Cuatro meses des-
pués el paciente mantiene una funcién renal
normal, sin clinica de insuficiencia cardiaca,
con mejor control de la presion arterial, siendo
las cifras tensionales medias de 150/80 mmHg y
sin presentar en este periodo ninguna manifesta-
cién clinica de la paniculitis. A nivel biolégico
la determinacién de PCR esta dentro del rango
de la normalidad (PCR: <0,4), mientras que la
VSG se halla ligeramente por encima de los va-
lores normales (VSG:26 mm en la primera ho-
ra), habiéndose, sin embargo, objetivado un
descenso valorable .

En conclusién, aunque infrecuente, la enferme-
dad de Weber-Christian podria ser considerada
como una causa secundaria de HTA, cuya etio-
patogenia seria multifactorial, pero en la que un
mecanismo posible es, como en el caso que
presentamos, la hipertension renovascular por
compresion extrinseca secundaria a la infiltra-
cién de la grasa perivascular.
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