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ABSTRACT

Wells syndrome, part of cosinophilic dermatosis, is characterized by infiltrated plaques with edema and erythema, which
resolve without scarring and are accompanied by peripheral blood cosinophilia. Familial cases have been described. We
report a case of this group of rare dermatosis, pathological studies are essential for diagnosing as clinically encountered
numerous differential diagnoses.

Keywords: Eosinophilic dermatosis; Wells syndrome; Eosinophilic cellulitis

How to cite this article: Rebull CV, Moreno T, Salgueiro L, Arguello G, Gloria V, Di Martino Ortiz B, Knopfelmacher O, Rodriguez Masi M, de Lezcano LB.
Eosinophilic Dermatosis: Wells Syndrome. A case report. Our Dermatol Online. 2015;6(4):428-432.

Submission: 11.02.2015; Acceptance: 29.08.2015
DOI:10.7241/ourd.20154.115

© Our Dermatol Online 4.2015 428



Our Dermatology Online

IE Report

Dermatosis Eosinofilica: Sindrome de
WellsDermatosis Wells. Presentacion de caso

Celeste Valiente Rebull, Tatiana Moreno, Lizza Salgueiro, Gladys Arguello,
Valdovinos Gloria, Beatriz Di Martino Ortiz, Oilda Knopfelmacher,
Mirtha Rodriguez Masi, Lourdes Bolla de Lezcano

Catedra de Dermatologia. Hospital de Clinicas. Facultad de Ciencias Médicas. Universidad Nacional de Asuncion.

Asuncion-Paraguay

Corresponding author: Prof. Beatriz Di Martino Ortiz, E-mail: beatrizdimartino@gmail.com

RESUMEN

Fl sindrome de Wells, parte de las dermatosis cosinofilicas, estd caracterizado por placas infiltradas, con edema y
eritema, que se resuelven sin dejar cicatriz y se acompaifian de esosinofilia en sangre periférica. Se han descrito casos
familiares. Aportamos un caso a este grupo de dermatosis poco frecuentes, donde para el diagnéstico es fundamental
la anatomia patoldgica, ya que clinicamente se plantean numerosos diagnésticos diferenciales.

Palabras Claves: dermatosis cosinofilica, sindrome de Wells, celulitis cosinofilica.

INTRODUCCION

El denominador comtn de las dermatosis cosinofilicas
es la eosinofilia en el examen dermatopatolégico, por
analogia con las “dermatitis neutrofilicas”.

La eosinofilia tisular puede ser idiopética o secundaria,
como en parasitosis o reacciones a farmacos, ademads
se puede acompaiar o no de eosinofilia periférica [1].

La fisiopatologia de las dermatosis cosinofilicas es
desconocida. Se tratan de sindromes reaccionales
caracterizados por una activaciéon del sistema
Inmunitario en respuesta a diversos antigenos que
inducen la produccién de citoquina IL-5, principal
factor implicado en el quimiotactismo, la activacion y
la sobrevida de los eosinéfilos [2].

La eosinofilia es considerada arbitrariamente como
leve (351 a 1500 cel/mm?®), moderada (>1500 hasta
5000 cel/mm’) y severa, las que presentan recuentos
>5000 cel/mm® [2]

En ocasiones no es posible demostrar cosinéfilos ni
en sangre periférica ni en piel, pero a través de la
microscopia electrénica e inmunohistoquimica se
demuestra la presencia de las proteinas catiénicas de
los grdanulos capaces de danar el tejido, jugando un rol
importante en la inflamacién del tejido [2].

Se consideran cinco las dermatosis cosinofilicas (DE)
mayores: la foliculitis pustulosa cosinofilica (FPE),
la celulitis eosinofilica (CE) o sindrome de Wells,
la hiperplasia angiolinfoide con ecosinofilia (HALE),
el granuloma facial (GF) y la dlcera eosinofilica
de la mucosa oral (UE) interpretada en el sentido
de expresiéon mucosa de infiltrados cosinofilicos
autoinvolutivos de posible topografia diversa [1].

La celulitis cosinofilica fue descripta por Wells
en 1971 [3], que llamé dermatitis granulomatosa
recurrente con eosinofilia. Esta patologia presenta
cierta semejanza con la celulitis bacteriana, pero a
diferencia de la misma, tiene cardcter recidivante e
histopatologia caracteristica, pero no exclusiva [4].

How to cite this article: Rebull CV, Moreno T, Salgueiro L, Arguello G, Gloria V, Di Martino Ortiz B, Knopfelmacher O, Rodriguez Masi M, de Lezcano LB.
Dermatosis Eosinofilica: Sindrome de Wells. Presentacion de caso. Our Dermatol Online. 2015;6(4):428-432.

Submission: 11.02.2015; Acceptance: 29.08.2015
DOI:10.7241/ourd.20154.115

© Our Dermatol Online 4.2015

429



www.odermatol.com

En 1979 Spiegel acuna el término “Sindrome de

Wells” [4].

CASO CLINICO

Varén, 58 afios, chapista, procedente de drea urbana
del Paraguay (Sudamérica) con alergia a la penicilina
y asma.

Quince meses antes presentd un cuadro de granos
pruriginosos en espalda que se extienden a térax,
miembros superiores ¢ inferiores. Se realizé biopsia que
informa Prurigo alérgico (presumiblemente a picaduras
de artrépodos) y se iniciaron antialérgicos y corticoides
topicos, con buena evolucidn.

Acude al siguiente ano por cuadro de 1 mes de
evolucién de manchas rojas pruriginosas en piel de
térax y miembros inferiores. Debido a los antecedentes
anteriores se inician nuevamente antialérgicos,
corticoides topicos y emolientes. Ante la persistencia
de las lesiones, y aparicién de otras nuevas, se toman
nuevas biopsias de tronco.

Examen Fisico:

* Multiples placas eritematovioldceas infiltradas,
entre 3 a 5 cm de didmetros, de bordes regulares,
limites netos, distribuidas en miembros superiores,
inferiores, rostro, abdomen y toérax.

e Multiples papulas eritematosas, de 0,3 a 0,5 cm
de didmetros, de bordes regulares, limites netos,
distribuidas en térax (Fig. 1).

Laboratorio: Baciloscopia: negativa. Hemograma: Hb:
14,5 g/dl; Hto: 45%; GB: 6.800/mm’, N: 58%, Eosinéfilos:
6% (408 cél/mm?); Plaquetas: 236.000 cél/mm’.

Anatomia Patolégica: Infiltracion dérmica eosinofilica,
con histiocitos y figuras en llama (Fig. 2). Ausencia de
vasculitis aguda, granulomas o ampolla en esta toma.

Figure 1: Clinica. Mdltiples placas eritematoviolaceas infiltradas,
distribuidas en miembros superiores, inferiores, abdomen y térax.
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Diagnéstico: Sindrome de Wells

Tratamiento y Evolucién: Prednisona 50mg/dia,
antihistaminicos, emolientes, con mejoria del cuadro
(Fig. 3). En el siguiente control se inicia Dapsona
50 mg/dia, posterior al cual el paciente ya no acude al
Serviclo.

Los pacientes firmaron el consentimiento informado
para la realizacion de las biopsias y obtencion de fotos.

COMENTARIOS

El sindrome de Wells o celulitis eosinofilica, se
describe principalmente en adultos, siendo la
presentacion en niftos menores de 15 afios muy rara
y con claro predominio del sexo masculino, pudiendo
quedar, a diferencia de los adultos, secuelas como
pigmentacién reticulada, alopecia cicatricial y
pardlisis del nervio oculomotor [4]. La mayoria de los

Figure 2: Histopatologia. A. En la dermis se observan dos “figuras
en llama” (HE 10X). B. A mayor aumento una de ellas (HE 20X).
C. La misma esta constituida por haces de colageno degenerado
marcadamente eosindfilico rodeado por un infiltrado (HE 40X). D.
El infiltrado esta compuesto por numerosos eosindfilos e histiocitos
(HE 40X).

Figure 3: Evolucion. Mejoria del cuadro. Las lesions estan aplanadas
y dejan hiperpigmentacion residual.
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casos de adultos son autolimitados, sin predileccion
sexual o racial [5].

El mecanismo patogénico es desconocido [5]. Se
sefiala a una reaccién de hipersensibilidad de tipo IV
en respuesta a una variedad de estimulos exdgenos y
enddgenos [6].

Se conocen factores desencadenantes de esta
reaccion de hipersensibilidad como: picaduras de
insectos, infecciones virales como herpes virus o
bacterianas, erupciones por drogas y las vacunas
que contienen timerisol; ademds han sugerido
asociaciones con enfermedades hematolégicas,
tumores linfoproliferativos y carcinomas [6,7],
sindrome hipereosinofilico idiopatico, colitis ulcerosa,
enfermedad celiaca [7,8]. Muchas drogas han sido
relacionadas casualmente al sindrome de Wells, como
penicilina, tetraciclina, agentes anticolinérgicos,
anestésicos, dcido acetilsalicilico, adalimumab e
infliximab [§].

El curso natural puede ser dividido en dos estadios:
el primero, que se presenta como placas eritematosas
localizadas o difusas, con prurito o ardor. Pueden
desarrollar luego edema cutdnco. También podrian
presentarse pdpulas, nédulos o ampollas. En el segundo
estadio, hay involucién de lesiones, lo que ocurre en
un periodo de dos a ocho semanas, y podrian quedar
secuelas como hiperpigmentacion o atrofia residual [6].

El sindrome de Wells es una condiciéon benigna sin
manifestaciones sistémicas en la generalidad de los
casos, aunque en ocasiones los pacientes pueden
describir malestar general, artralgias, rara vez ficbre.
Va a recurrir en varias oportunidades en la vida del
individuo [9].

Los criterios diagndsticos del Sindrome de Wells son:

1. Miéculas eritematosas anulares o edematosas
circinadas que pueden evolucionar a placas tipo
morfea,

2. La presencia en la histopatologia de las “figuras en
llama”, que no son patognomonicas, y

3. Eosinofilia en sangre periférica que no siempre es
constante [8].

Debemos destacar que nuestro paciente cumplia
con los 3 criterios, recordando que presentaba una
cosinofilia periférica leve.
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Para el diagnéstico es fundamental la anatomia
patologica, donde en una primera fase o celulitica,
podemos observar un edema dérmico con infiltracion
de leucocitos, predominantemente cosinéfilos, que
raramente pueden extenderse a la hipodermis o al
musculo, sin signos de vasculitis. En la segunda fase,
el infiltrado descrito se acompana de histiocitos
y aparecen las caracteristicas «figuras en llama»
compuestas por haces de coldgeno degenerado
marcadamente eosinéfilico rodeado por un infiltrado
granulomatoso. Las «figuras en llama» son en realidad
un depésito de la proteina bésica mayor del eosinéfilo
en las fibras de coldgeno. En la tercera fase o de
resolucion se produce una desaparicion gradual de los
eosinofilos, con la presencia aun de histiocitos y células
gigantes alrededor de las figuras en llama formando
microgranulomas [2].No suele haber vasculitis [5,8],
pero la aparicién sucesiva de vasculitis, sindrome de
Wells, y sindrome de Sweet se ha informado [8]. Las
figuras en llama también se observan en: penfigoide,
prurigo, eczema, picaduras de insectos, ¢ infestaciones
por pardsitos y dermatofitos 3], herpes gestationis [5],
en el sindrome de Churg-Strauss [6], mucinosis

folicular [6].

En la analitica nos ayuda la cosinofilia, aunque esta
presente solo en el 50% de los casos. Puede asociarse a
un aumento de la VSGy de la inmunoglobulina E [10].

Entre los diagnésticos diferenciales se citan la urticaria,
prurigo, sindrome de Sweet [7], urticaria vasculitis,
celulitis bacteriana, urticaria por presion, dermatitis
de contacto alérgica o irritante, tromboflebitis,
lipodermatoesclerosis [§8], erisipela, granuloma
anular [9], entre otros.

Fl pronéstico es excelente, y la mayoria de los pacientes
se recuperan sin ninguna dificultad [9]. Siempre se
deben buscar antecedentes de atopia o urticaria previa
y no debemos olvidar realizar un despistaje de procesos
oncohematoldgicos [10].

Los pacientes con cosinofilia idiopdtica persistente
se rotulan dentro del sindrome hipereosinofilico
(HES). Pacientes que presentan el espectro HES
con hallazgos cutdnecos de celulitis cosinofilica y sin
enfermedad extracutdneas pueden clasificarse como
hipereosinofilia persistente con sindrome de Wells

(PHEWS) [11].
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Se ha propuesto que la celulitis cosinofilica podria
estar en el mismo espectro de enfermedades que
presentan trastornos con eosinofilia periférica, como
el sindrome hipereosinofilico idiopatico (HES) vy el
sindrome de Churg-Strauss, eosinofilia inducida por
farmacos, sindrome de cosinofilia mialgia, foliculitis
pustulosa eosinofilica, fascitis cosinofilica, y la
hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia (enfermedad
de Kimura) [12,13].

En cuanto al tratamiento, los corticosteroides
sistémicos son el tratamiento mds efectivo [14]. De
eleccién es la prednisona a 2Zmg/kp/dia por una semana
y luego se inicia el descenso de la misma [6].

Otras terapias son los antihistaminicos anti-H1
(difenilhidralamina 25-50 mg/dia), ciclosporina (2,5 a 5
mg/kg/dia) y dapsona (50 a 300 mg/dia) [5]. Se sugiere
el uso de ciclosporina en casos recalcitrantes [6]. Siun
agente causal puede ser identificado, puede ser ttil
tratar la causa subyacente [8].

Los corticosteroides topicos también demostraron
la eficacia, pero se debe considerar en los casos de
enfermedades limitadas o en lesiones residuales [6].
Fl tacrolimus ha sido utilizado con éxito en casos
resistentes a esteroides [§].

En conclusién, aunque el sindrome de Wells es una
entidad que no se observa todos los dias, debe tenerse en
cuenta, sobre todo en pacientes que recurren al servicio
con lesiones pruriginosas recurrentes. Presentamos el
caso debido a la poca frecuencia de esta patologia,
destacando que a través de la biopsia se pudo llegar al
diagnéstico final, debido a que clinicamente planted
numerosos diagnésticos diferenciales. Aportamos este
caso de interés y con gran aparatosidad de lesiones
clinicas.
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