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Vacunacidén en la Paniculitis de Weber-Christian
Pregunta

Se trata de una consulta realizada por un pediatra asistencial
a esta Direccién General de Salud Publica. Quisiera pulsar la
opinién de un experto sobre la vacunacion de un nifno (F.N.:
27/08/03) diagnosticado de wuna Paniculitis lobulillar
recidivante no supurativa o Sindrome de Webwe-Cristian
(diagnostico clinico e histolégico). El nifio ha ingresado dos
veces en dos hospitales de la red publica, en Galicia y en
Madrid. Seguin el pediatra que consulta, los padres han sido
informados en ambas ocasiones de que su hijo no debe recibir
ninguna vacuna. De hecho el niho no ha recibido ninguna dosis
hasta el momento.

En este momento se encuentra a tratamiento <con
corticoesteroides (Estilsona gotas: 30 gotas/12 horas), pero
este tratamiento no es permanente. Ignoro si existe un motivo
de contraindicacidon genérica en funcidén de la patologia
concreta, desde luego no en funcidén de su tratamiento.

Se trata de un nifo de especial riesgo, por lo que me gustaria
conocer la opinidén o experiencia del experto, ya que, en
principio, parece sorprendente la informacidén que tienen 1los
padres y se precisaria documentar la indicaciodn de vacunacién.

Gracias

Raquel Zubizarreta Alberdi
Salud Publica
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Respuesta del Dr. Javier Aristegui (23 de junio de 2004)

La paniculitis nodular idiopatica, paniculitis recidivante no
supurativa o enfermedad de Weber Christian, es una enfermedad
de etiologia desconocida y caracterizada por la aparicién
recurrente de ndédulos o placas subcutaneas dolorosas de tamafio
variable, preferentemente localizadas en miembros inferiores
aungue también en otras partes del cuerpo, que desaparecen al
cabo de dias o semanas, dejando una zona residual pigmentada y
deprimida. Se acompafa de sintomas generales como fiebre,
malestar, nauseas, voémitos, artralgias y mialgias.
Ocasionalmente puede existir afectacidén visceral,
hepatomegalia y esplenomegalia. Histoldgicamente se trata de
una paniculitis nodular sin vasculitis, caracterizada por una
reaccion aguda inflamatoria a nivel de los ndédulos grasos que
son ocupados por células inflamatorias (histiocitos,
neutréfilos y linfocitos) y posteriormente fagocitados por
macr6fagos con sustitucidén final de 1la lesién por tejido
fibrético.

Etiopatogénicamente los pacientes no refieren historia previa
al episodio clinico de traumatismos o agresiones fisicas de la
piel o tejido celular subcutaneo. En algunos pacientes se
encuentran elevados niveles de inmunocomplejos circulantes, lo
que sugiere un mecanismo de base inmunolégica. Igualmente se
ha establecido una similitud de este proceso con la
paniculitis del déficit de alfa-1 antitripsina, por lo que se
ha sugerido una disrregularizacidon de 1la respuesta
inflamatoria normal. Aunque no existe un tratamiento, en base
a las aproximaciones patogénicas el tratamiento de 1la
enfermedad de Weber Christian se establece con corticoides
sistémicos, agentes fibrinoliticos, anti-inflamatorios no
esteroideos y/o agentes inmunomoduladores e inmunodepresores
(azatioprina, ciclofosfamida, ciclosporina, etc).

Referente a la conveniencia o no de las vacunaciones en estos
pacientes se ha buscado informacién en diferentes Sociedades



Cientificas (Federacidon Espanola de Asociaciones de
Enfermedades Raras (FEDER), European Organization for Rare
Disorders (EURORDIS), Servicio de Informacién sobre
Enfermedades Raras (ORPHANET), Centro de Informacién sobre
Enfermedades Genéticas y Raras (GARD), National Organization
for Rares Disorders (NORD), VACSAF y en Servicios de
Informacion Biomédica (PubMed, Medline), sin haber encontrado
una respuesta especifica a la pregunta, por 1lo que
lamentablemente no podemos informarle documentalmente al
respecto.

Dadas las caracteristicas histoldgicas de la enfermedad y el
sustrato inmunolégico subyacente que parece existir, existe un
riesgo tedrico razonable de que la administracidn parenteral
de antigenos vacunales pudiera desencadenar un episodio de la
enfermedad. En el caso concreto del paciente y dada la edad
del mismo, ante la incertidumbre de poderle vacunar sin
riesgo, seria conveniente establecer las medidas de
quimioprofilaxis oportunas ante procesos infecciosos de alta
transmisibilidad, asi como una "barrera protectora" en el
entorno del nifo mediante la vacunacidén adecuada (tos ferina,
varicela, hepatitis A y B, polio inyectable, gripe, etc) de
los familiares y contactos proximos y habituales del paciente.
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