
Weber-Christian Hastalýðý (WCH) ilk defa
1892 ve 1916'da, sonralarý da 1920'lerde F. Parkes
Weber ve Henry A. Christian tarafýndan tanýmlanan
yað dokusunun inflamatuar bir hastalýðýdýr.

Christian tarafýndan "tekrarlayan ateþ ataklarý, yað
dokusu inflamasyonu ve süpüratif olmayan nodüler
daðýlým; lokalize atrofi ve cilt hatlarýnda depres-
yona yol açarak skar ile seyreden pannikülit" olarak
tanýmlanmýþtýr.

Yýllar boyu literatürlerde 250'nin üzerinde
WCH olgusu bildirilmesine raðmen; halen tanýsý,
kliniði, prognozu ve tedavisi netleþememiþ ender
bir hastalýk olmasý nedeniyle, hastanemize baþvu-
ran bir olguyu literatür ýþýðýnda gözden geçirmeyi
uygun gördük.
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Özet
Weber Christian Hastalýðý yað dokusunun sistemik infla-

matuar bir hastalýðýdýr. Klinik olarak en sýk alt ekstremitede
cilt altý nodülleri, ateþ, artrit/artralji ve miyalji izlenir.
Kadýnlarda ve orta yaþlarda daha sýktýr. Laboratuarda eritrosit
sedimentasyon hýzýnda artýþ, anemi, lökopeni ve hipokomple-
mentemi görülür. Histolojik bulgularýndan lobüler pannikülit
ve "fat-laden" makrofajlar dikkat çekicidir. Klasik olarak
tanýmlanan Weber-Christian Hastalýðý'nýn altýndan; çok ayrý
etyolojilerde farklý klinik, inflamatuar ve immünolojik tablo-
larda sendromlar çýkabilir. Tedavisinde anti-malaryel ilaçlar,
kortikosteroidler ve immünosüpresifler kullanýlmaktadýr.

Yakýnmalarý öncelikle ateþ ve kanama olan Weber-
Christian Hastalýk'lý bir olgu sunulmuþ olup; klasik tedavilere
yanýt alýnamamýþ, uygulanan desmopressin asetat ve tranek-
samik asit tedavisi ile remisyon saðlanmýþ ve ilgili literatürler
gözden geçirilmiþtir.

Anahtar Kelimeler: Weber-Christian hastalýðý,
Nedeni bilinmeyen ateþ,
Kanama, Tedavi
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Summary
Weber-Christian Disease is a systemic inflammation of

subcutaneous fat. Prominent clinical features included lower
extremity subcutaneous nodules, fever, arthritis/arthralgia and
myalgia. It is frequently encountered in females and middle-
aged people. Notable laboratory features are elevated erythro-
cyte sedimentation rate, anemia, leukopenia and hypocomple-
mentemia. Histologic findings are lobular panniculitis and
"fat-laden" macrophages. Classically described Weber-
Christian Disease is a syndromes of diverse etiology that share
many clinical, inflammatory, and immunologic features. The
most effective agents in the treatment are anti-malarials, corti-
costeroids and immunosuppressives.

We presented a case of Weber-Christian Disease in which
the predominant symptoms were fever and bleeding, there were
no response to classic treatment, remission was maintained by
desmopressin acetate and tranexamic acid therapy, and rele-
vant literature has been reviewed.

Key Words: Weber-Christian disease, Fever of unknown
origin, Bleeding, Treatment
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Olgu
21 yaþýnda erkek hasta. Ateþ yüksekliði (38-

40ºC�ye ulaþan, 5 haftadýr süren kontinü ateþ), diare
(4-6/gün, sulu, tenezmli, kan ve mukus içermeyen,
açýk sarý) ve karýn aðrýsý (epigastriuma lokalize)
yakýnmalarý ile hastanemize baþvurdu. Öz ve soy
geçmiþi bir özellik göstermemekteydi, herhangi bir
alýþkanlýðý yoktu. Yapýlan fizik muayenesinde bir
anormallik izlenmedi. Diare ve ateþ yüksekliðine
yönelik olarak yapýlan incelemelerde; rutin
biokimyasal, idrar ve hematolojik bulgularý normal
sýnýrlardaydý (zaman zaman eritrosit sedimentasyon
hýzýnda 100mm/1. saate kadar yükselmeler ve he-
moglobinin 10 gr/dl'ye düþmesi haricinde). Vücut
sekresyonlarýnýn ve kan kültürleri, Tüberküloz,
Sitomegalovirus, Ebstein Barr Virus, Toksoplazma,
Venereal Disease Research Laboratory, Salmonella,
Brusella, Yersinia, Amibiazis, viral hepatit belir-
leyicileri ile enfeksiyöz etyoloji araþtýrmasýnda her-
hangi bir ajan-patojen veya belirteçleri saptanmadý.
Gastrointestinal sistem grafileri ve panendoskopisi,
tümör belirteçleri, kemik iliði aspirasyonu, tüm vü-
cut ultrasonografisi ve bilgisayarlý tomografisi gibi
ileri araþtýrmalarda sadece ileumda þüpheli nodüler
görünüm ve splenomegali bulunmasý üzerine
yapýlan eksploratris laparotomi ile alýnan biop-
silerde herhangi bir patoloji saptanmadý.

Hastanýn yakýnmalarýna 1. ayýn sonunda aðýz-
dan kan gelmesi de (3-4/gün, açýk kýrmýzý renkli,
50-100 ml kadar, öðürme hissi ile gelen) eklendi.
Hastanýn ateþ yüksekliðine yönelik olarak 3 hafta
süreyle uygulanan anti-tüberküloz ve geniþ spek-
trumlu antibioterapilerden yanýt alýnamadý, fakat
diare 2 hafta sonra düzeldi. Hasta bu dönemde 8 kg
kadar zayýfladý. Hastanýn ororajisi açýsýndan direkt
grafiler, göðüs bilgisayarlý tomografisi, bron-
koskopi, Tc 99m ve sülfür kolloid veya pirofosfatla
iþaretlenmiþ eritrositlerle kanama odaðý taramasý,
akciðer ventilasyon-perfüzyon sintigrafisi ile
yapýlan radyolojik taramalarda herhangi bir kana-
ma odaðý saptanmadý. Soðuk aglütinasyon, Anti-
Smooth Muscle Antibody, C-Reactive Protein,
Rheumatoid Factor, Anti-Nuclear Antibody, Anti-
DNA, P ve C-Anti-Nuclear Cytoplasmic Antibody,
Ýmmünoglobulinler, Complement 3 ve 4, karaciðer,
pankreas, cilt-cilt altý, ven, testis biopsileri,
paranasal sinüs bilgisayarlý tomografisi, üst ve alt
ekstremite venöz Doppler ultrasonografisi, ekokar-

diografi, hepatorenal ve çölyak anjiografide kolla-
jen-vasküler hastalýðý düþündürecek bulguya rast-
lanmadý. Hastada Protein C, Protein S, Antitrombin
III düzeylerinin saptanmasý ile hematolojik bir
koagülopati de saptanmadý.

Ororajiye 3. ayda odaðý saptanamayan otora-
jinin de eklenmesi ve kan transfüzyonunun toplam
6 üniteye yaklaþmasý üzerine kollajen doku
hastalýðý düþünülerek 6 hafta süreyle 60 mg/gün
prednisolon takiben de 8 hafta süreyle 500 mg/haf-
ta siklofosfamid uygulandý, fakat yanýt alýnamadý.
Hastanýn yeniden deðerlendirmesi yapýlarak plan-
lanan Manyetik Rezonans Görüntüleme an-
jiografisinde; nasal, sol frenik ve sol gastrik arter-
lerde arteriel telenjiektaziler görülmesi üzerine
Osler-Weber-Rendu (OWR) tanýsý konuldu.

OWR hastalýðýnda tanýsýyla yaþamý tehdit eden
kanamalarda desmopressin asetat (0.4 mcg/kg, i.v.)
ve traneksamik asit (30 mg/kg, p.o.) kullanýla-
bildiðinden hastaya belirtilen tedavi baþlandý (1).
Özellikle kanamalarý bu tedavi sonrasýnda tama-
men  ortadan  kalktý,  ancak ateþ yüksekliði devam
etti.

Uygulanan tedavi ile yaklaþýk 2 ay kanamalarý
kontrol altýna alýnan hasta kanamalarýnýn artmasý ve
ateþ yüksekliðinin devam etmesi üzerine tekrar
yatýrýldý. Yapýlan muayenesinde önceki bulgularýn-
dan farklý olarak; sað uyluk, sol önkol ve batýn ön
duvarýnda hafif kýrmýzý, cilt altý yerleþimli, sert,
aðrýlý nodüller saptandý (Þekil 1). Yapýlan cilt ve cilt
altý biopsilerinde spesifik olmayan nodüler
süpüratif olmayan pannikülit saptanmasýyla has-
taya Weber-Christian Hastalýðý tanýsý konuldu
(Þekil 2).

Hastanýn daha önce prednisolon ve siklofos-
famid tedavisine yanýt vermemesi nedeniyle, te-
davisi öncelikle kanamalarýna yönelik olarak p.o.
traneksamik asit ve þiddetli kanamalarda da desmo-
pressin asetat eklenerek düzenlendi. WCH açýsýn-
dan yapýlan araþtýrmalarda alfa-1-antitripsin eksik-
liði de saptanmadý.

Bu dönemde her iki kolda geliþen vaskülite
baðlý olduðu düþünülen lenfödemde spontan
remisyon izlendi. Yattýðý süredeki takipleri sýrasýn-
da enjeksiyon yerlerinden sýzýntý tarzýnda kana-
malarýn izlenmesi ve derin anemi ile trombosi-
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topeninin de ortaya çýkmasý üzerine dissemine int-
ravasküler koagülopati düþünüldü. Laboratuar
olarak da fibrinojen düzeylerinde düþüklük, pro-
trombin zamaný ve aPTT'de uzama ile fibrin yýkým
ürünlerinde artýþ saptanmasýyla hastaya destek te-
davisi (torbada taze kan, taze donmuþ plazma, kuru
fibrinojen) baþlandý, tedavinin 9. gününde hasta
dissemine intravasküler koagülopati tablosundan
çýktý. Hasta halen sadece kanamalarýna yönelik
olarak aldýðý p.o. traneksamik asit tedavisi ile takip
edilmektedir.

Tartýþma
3 hafta süreyle yapýlan tüm incelemelere rað-

men ateþ yüksekliðinin en az 38.3°C saptanmasý,
nedeni bilinmeyen ateþ olarak adlandýrýlýr. Neden
olarak sýklýkla neoplaziler (Hodgkin lenfoma,
hipernefroma, prelösemi, vb), kollajen-vasküler
hastalýklar (Sistemik lupus eritematozus, Still
hastalýðý, nekrotizan vaskülitler, vb), granülomatöz

hastalýklar (Sarkoidozis, rejyonel enterit, granülo-
matöz hepatitler, vb), herediter hastalýklar (Ailevi
Akdeniz Ateþi, herediter hiperlipidemi Tip I, Fabry
hastalýðý, vb) ve faktisiyöz hastalýklar saptanabilir.
%10 olguda tüm gayretlere raðmen taný konulamaz.
Bu tip hastalar yakýn takibe alýnýrlar ve genellikle
uzun süren olgularda enfeksiyöz ve neoplastik ne-
denlerden uzaklaþýlýr.

Konnektif doku hastalýklarý arasýnda yer alan
pannikülitler de ateþ yüksekliðine neden olabilmek-
tedirler (2). Cilt ile kaslar arasýndaki fibröz-yaðlý
cilt altý dokusunun inflamasyonuna pannikülit de-
nilmektedir. Pannikülitler inflamasyonun septal
veya  lobüler  olmasý  ile  vaskülit varlýðýna göre
gruplandýrýlmaktadýrlar.

Nodüler pannikülit cilt altý nodülleri ve yað
lobüllerinde inflamatuar hücrelerle karakterize bir
hastalýkdýr. WCH�nda nodüler pannikülit beraber-
liðinde sistemik yakýnmalar da bulunabilmektedir. 

WCH�nýn etyolojisi halen tam olarak aydýn-
latýlamamýþtýr. Adipoz doku frajilite anormallikleri

Þekil 1. Sað uylukta saptanan kýrmýzý, cilt altý yerleþimli, sert
aðrýlý nodül.

Þekil 2. Cilt-cilt altý biopsisinde makrofajik evrede spesifik ol-
mayan süpüratif olmayan pannikülit.
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veya lipofajiye karþý korunma mekanizmalarýnda
yetersizlik, lipolitik bir enzim inhibitörü kaynaklý
katabolik sistem disfonksiyonu, otoimmün
mekanizmalar, inflamatuar yanýtýn doðuþtan hatalý
olmasý, proteaz-inhibitör yetersizlikleri, abartýlý im-
mün yanýt ve inflamatuar fonksiyon (fitohemaglüti-
nine lenfosit yanýtýnýn artmasý, nötrofil ve monosit
aktivasyonunda artýþ, akselere gecikmiþ hipersensi-
tivite yanýtý) ve enfeksiyonlarýn (Lyme borreliozis,
toksoplazmozis) WCH�daki olasý rolüne ait bulgu-
lar bildirilmiþtir (3-10).

Erken dönemde yað lobülleri polimorfonük-
leer lökositlerce infiltre edilir, sonrasýnda makrofaj-
larca karakteristik lipofajik granülomalar oluþturu-
lur. Lezyonlar lobüler fibrozisle iyileþir ve hafif
septal vaskülit izlenebilir. Likefaksiyon beraber-
liðinde nodüler pannikülit olgularý da bildirilmiþtir
(11).

Sistemik nodüler bir pannikülit olan WCH cilt
ve visseral yaðlarý etkiler. Sýklýkla 37 yaþlarýnda or-
taya çýkar ve kadýnlarda (%72) erkeklere (%28)
oranla daha sýk izlenir. Hastalar karþýmýza üst
(%73) ve alt (%58) ekstremitede cilt altý nodülleri,
ateþ yüksekliði (%61), artralji veya artrit (%21),
miyalji (%8), karýn aðrýsý (%15) ve he-
patosplenomegali (%16) ile çýkarlar (12).
Lezyonlar kýrmýzý hafif aðrýlý nodüller olarak
baþlar. Genellikle simetrik olarak alt ekstremite-
lerde görülürlerse de, kollar, gövde ve yüzde de
izlenebilirler. Lezyonlarýn sayýsý deðiþkendir.
Zamanla lezyonlar sertleþir, solar ve hassasiyetleri
azalýr. Nodüllerde rezolüsyon öncesinde seröz veya
serosanginöz drenaj izlenebilir. Palpabl cilt lezyonu
bulunan 80 olguya ait bir araþtýrmada 1/4 olguda
pannikülit bildirilmiþtir (26). Lezyonlarýn ayýrýcý
tanýsýnda; lupus profundus, eritema nodosum,
eritema induratum, Rothmann-Makai sendromu yer
alýr.

Hastalýðýn laboratuar özellikleri arasýnda erit-
rosit sedimentasyon hýzýnda artýþ (%80), anemi
(%40), lökositoz (%27), lökopeni (%40), trombosi-
topeni (%7), hipokomplementemi (%50), dolaþan
7S IgM (%60) ve immünkompleksler (%50)
bildirilmiþtir (12). Kemik iliði tutulumunda da ane-
mi, lökositoz veya lökopeni ve kemik aðrýsý ortaya
çýkar. Hastalar pansitopeni ve dissemine int-
ravasküler koagülopati ile de karþýmýza çýkabilir
(13). Koagülasyon-fibrinoliz sistemi anormallikleri

olabilir (fibrin yýkým ürünlerinde artma, plasmin-
alfa 2-plasmin inhibitör kompleksi ve trombin-an-
titrombin III kompleksi) (14). HLA-B27 (+)�liði de
saptanmýþtýr (15).

Histolojik olarak olgularýn %21�inde lobuler,
%75�inde septal pannikülit izlenir. %48 mononük-
leer, %9 nötrofilik, %54 pleomorfik hücresel infilt-
rasyon görülür. %49 "fat-laden" makrofajlar, %31
fibroz, %77 nekroz ve %32 vaskülit de
izlenebilmektedir (12).

Hastalýðýn sistemik tutulumu nedeniyle çeþitli
klinik tablolar geliþebilir. Steatore, barsak per-
forasyonu, idiopatik retroperitoneal fibrozis,
akalküloz kolesistit ve splenik ven oklüzyonu da
bildirilmiþtir (16,17,21,23). Akciðer, plevra, dalak
ve adrenal bez tutulumu da bilinmektedir. Kalp tu-
tulumuna baðlý olarak konjestif kalp yetersizliði
geliþebilmektedir (22). Nazal obstrüksiyon, mem-
branöz glomerulonefrit ve dura ksantogranulomu
gibi nadir olgulara da neden olabilmektedir (18-
20). Beraberliðinde alfa-1-antitripsin eksikliði ola-
bileceði hatýrlanmalýdýr (24,25).

Sadece cilt tutulumunun olduðu olgularda
prognoz iyidir. Lezyonlar sýklýkla sönmeler ve
alevlenmeler þeklinde olur. Tedavisi spesifik ol-
mayýp; olgularýn %53�ünde non-steroid anti-infla-
matuar ilaçlar (NSAÝÝ), %80�inde kortikosteroidler
ve %40�ýnda anti-malaryel ilaçlar kullanýlmaktadýr.
Bu tedavilerden yanýt alýnamayanlarda im-
münosüpresif ajanlar (sýklýkla azatiopürin olmak
üzere siklosporin, metotreksat) denenmektedir
(12). Potasyum iyodid, kolþisin, dapson (özellikle
alfa-1-antitripsin eksikliðinde), talidomid ve amfo-
terisin B de tedavide kullanýlmaktadýr (27).
Kortikosteroidlere yanýt vermeyen olgularda siklo-
fosfamid veya NSAÝÝ�dan (özellikle ateþ yüksek-
liðinde indometazin) sonuç alýnabilmektedir (28-
30).

WCH�nýn seyri sýrasýnda yaklaþýk 1/4 olguda
immünoblastik lenfoma, retikulum hücreli sarko-
ma, midline granuloma, malign histiositozis,
eritema nodozum, akut miyeloid lösemi, sistemik
lupus eritematozus, romatoid artrit, morfea, sklero-
derma, dermatomiyozit, sarkoidoz, amiloidoz ve
fungal enfeksiyonlar gibi hastalýklar da ortaya çý-
kabilir (12,18,31). Mevcut tedavilerle hastalarýn
%87�si iyileþmekte veya duraðan kalmaktadýr, %13
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hasta ise kaybedilmektedir (12). Sýklýkla ölüm ne-
deni sepsis, hepatik yetersizlik, hemoraji ve trom-
bositozdur (32).

Bizim WCH olgumuzda cilt altý nodülleri, ateþ
yüksekliði, miyaljiler, karýn aðrýsý, splenomegali ve
kanamalar beraberliðinde eritrosit sedimentasyon
hýzýnda artýþ, anemi ve nodüler pannikülit mevcut
olup kontrolünde prednizolon ve siklofosfamidden
deðil de, desmopressin asetat ve traneksamik asit-
ten yararlanýlmýþtýr. Desmopressin asetat damar du-
varý üzerine olan direkt ve lokal etkileriyle platelet
adhesivitesinde lokal artýþa neden olur (33). Ayrýca
endotel hücrelerini stimüle ederek lokal vWF
salýnýmýný saðlar (34). Traneksamik asit ise damar
duvarýndaki fibrinolizisi inhibe ederek etkili ol-
maktadýr (35).

Koagülasyon ve fibrinoliz sisteminde anor-
malliklerin bildirildiði WCH�nda klasik tedavi yak-
laþýmý ile yanýt alýnamamasý ve yaþamý tehdit eden
kanamalarýn olmasý durumunda, böylesi tedavi pro-
tokollerinin denenmesi gerektiðini düþünmekteyiz.
WCH bir pannikülit olsa da ayný vaskülitlerde
olduðu gibi, farklý klinik tablolarla birlikteliði
açýsýndan (romatolojik, immünolojik, malign)
araþtýrýlmasý gereken bir hastalýktýr.
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