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El sindrome de Wells o celulitis eosinofilica es una dermatosis inflamatoria carac-
terizada por placas edematosas, eritema-violdceas, infiltradas y discretamente pru-
riginosas. Con cardcter autolimitado, desaparecen sin dejar secuelas en semanas o
meses, y habitualmente presentan un curso recurrente. En ocasiones, se acompa-
flan de manifestaciones sistémicas como fiebre o poliartralgias, siendo muy raro el
compromiso simultdneo de otros drganos internos. En el 50% de los casos se
acompafian de eosinofilia periférica, dato comin pero no indispensable para el
diagndstico. La "figura en llama", cuadro histolégico caracteristico de este sindro-
me, no es patognomanico, ya que también estd presente en diversas entidades que
deben ser colocadas como diagnésticos diferenciales. Por tanto, la presencia con-
comitante de un cuadro clinico caracteristico y hallazgos histopatolégicos tipicos
es fundamental para el diagndstico de celulitis eosinofilica. Se describen dos casos,
en los que la realizacién de una historia clinica pormenorizada, con descripcién
detallada de las lesiones, complementada con el estudio histolégico cutdneo, fue

crucial para el diagnéstico de sindrome de Wells.
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Well’s syndrome

Wells’ syndrome or eosinophilic cellulitis is a rare dermatosis characterized by
erythematous and/or violaceous, oedematous, infiltrated and pruritic plaques. Le-
sions resolve themselves spontaneously after weeks or months without residual
scaring and recurrences are common. Sometimes, systemic symptoms such as fe-
ver or arthralgias are present, but other organ involvement is rarely noted. Periphe-
ral eosinophilia is a frequent feature (50%), but it’s not critical to the diagnosis.
The histopathologic findings in this syndrome are characteristic "flame figures"
but no specific and may be observed in other disorders. Diagnosis of Wells’ syn-
drome is based on both typical clinical features and histopathologic findings. We
report two clinical cases in which the symptoms, lesion description and cutaneous

patologic examination was crucial to the diagnosis of this syndrome.
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Posteriormente publica junto con Smith nuevos casos,
que denominan "celulitis eosinofilica"?; finalmente se
acufié el término "sindrome de Wells" por Spigel y Win-
kelmann®.

El sindrome de Wells es una dermatosis inflamatoria
de patogenia desconocida, caracterizada por episodios re-
cidivantes de placas edematosas, eritematosas y/o violdce-
as, que progresivamente se van infiltrando y tornando
morfeiformes. Histopatolégicamente se define por edema
e infiltrado inflamatorio intersticial de eosinofilos, linfoci-
tos e histiocitos que comienza en la dermis y se extiende
al tejido celular subcutdneo. Como hallazgo mds caracte-
ristico, aunque no patognomonico, pueden observarse las
"figuras en llama", que consisten en granulos de proteina
bdsica mayor de los eosindfilos sobre fibras de coldgeno,
rodeadas de histiocitos y algunas células gigantes multinu-
cleadas®.

A continuacién se describen dos casos, en los que la
presencia de un patrén histolégico caracteristico acompa-
flado de un cuadro clinico y evolutivo bien definido, fue
esencial para el diagnéstico de sindrome de Wells.

OBSERVACIONES CLiNICAS

Caso 1

Mujer de 41 afos que presentaba, desde hacia 10
afios, lesiones cutdneas eritemato-papulosas, pruriginosas
y recurrentes, con afeccién de todo el tegumento cutdneo,
aunque con predominio en las extremidades inferiores.
Aparecian de forma subita, presentaban diferentes didme-
tros (0,5-4 cm), bordes mal definidos, regresién con vitro-
presion y desaparicion fugaz (24 horas). Estos episodios,
con frecuencia, se acompafiaban de febricula, astenia y po-
liartralgias. Si bien las lesiones eran persistentes, se acen-
tuaban con elevada temperatura ambiente; no se identifica-
ron factores desencadenantes.

De la investigacién analitica realizada (hemograma,
bioquimica bdsica, amplio estudio inmunolégico incluidas
pruebas reumadticas, pruebas cutdneas prick para aeroaler-
genos comunes y extractos alimentarios) destacé una VSG
de 28 mm e IgE en total de 687 KU/I. La biopsia cutdnea
mostraba criterios histolégicos compatibles con celulitis
eosinofilica (fig. 1).

Con este diagnéstico, se inicié el tratamiento con
100 mg/dia de dapsona durante 3 meses, en dias alternos
durante 1 mes y cada tres dias un mes mds, con desapari-
cién rdpida desde el inicio y sin nuevas recidivas.

Sindrome de Wells

Fig. 1. Biopsia cutanea correspondiente al paciente, que pone de
manifiesto las “figuras en llama”, patrén histolégico caracteristico del
Sindrome Wells.

Caso 2

Varén de 12 afios que, desde una semana antes de
acudir a la consulta, presentaba una placa circinada con
borde discretamente elevado, eritemato-violdcea, con cen-
tro palido y aproximadamente 7 cm de didmetro, infiltrada
a la palpacioén y localizada en la regién supramaleolar in-
terna de la pierna izqierda. No manifestaba otra sintomato-
logfa ni identificaba factores desencadenantes.

Se realizé un andlisis de rutina y estudios comple-
mentarios que incluyeron serologias para borrelia, rickett-
sias y pardsitos que resultaron normales. La presencia de
numerosas "figuras en llama" en la biopsia cutdnea, junto
con el cuadro clinico, permitié el diagndstico de sindrome
de Wells. Se inici6 tratamiento con prednisona (0,5 mg/kg
y dia) en pauta descendente, con desaparicion total de las
lesiones y sin nuevos episodios hasta la fecha.

DISCUSION

El sindrome de Wells es una dermatosis rara, que apa-
rece a cualquier edad y aunque estd descrito que es menos
frecuente en jovenes’ cada vez hay mds casos publicados en
adolescentes (caso 2); existen incluso referencias a su pre-
sentacion en un recién nacido®. Como se describe en el pri-
mer caso clinico, las lesiones habitualmente surgen de for-
ma subita, dispersas por toda la superficie corporal (su
localizacién facial es excepcional), precedidas y/o acompa-
fadas de picor o sensacion de quemadura, fiebre y malestar
general. Se siguen de placas eritematosas con un importante
componente edematoso que incluso puede llegar a producir
ampollas. Paulatinamente, se van infiltrando y tornando
morfeiformes, y adquieren una tonalidad azul-violdcea. Re-
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Tabla I. Diagnosticos diferenciales clinicos e histopatolégicos
del sindrome de Wells'?

Clinico Histopatoldgico

Celulitis Sindrome de Churg-Strauss
Dermatitis alérgica de contacto Dermatitis alérgica de contacto
Picaduras de insectos Picaduras de insectos
Angioedema con eosinofilia
Urticaria/Vasculitis urticariana
Exantema virico/medicamentoso Penfigoide bulloso/Herpes gestationis
Eritema anular Prarigo

Eritema migrans

Eritema multiforme

Dermatitis herpetiforme

Fascitis eosinofilica

Parasitosis
Mastocitoma

Parasitosis
Morfea
Granuloma anular

gresan a la normalidad de forma espontdnea en semanas o
meses y con frecuencia tienen cardcter recurrente durante
afios, con necesidad de terapéutica prolongada.

Aunque el mecanismo etiopatogénico, como aconte-
ce en otros sindromes eosinofilicos multisistémicos, es
atn desconocido, parece tratarse de una reaccién de hiper-
sensibilidad ante factores desencadenantes muy diversos
(picaduras de insectos, medicamentos, enfermedades mie-
loproliferativas, infecciones por virus, bacterias o pardsi-
tos) que producirdn quimiotaxis y degranulacién de eosi-
nofilos. Este hecho explica la existencia de elevadas
concentraciones de proteina bdsica mayor en la piel, asi
como leucotrienos C4 y D4, en todos los pacientes
afectos*. Algunos estudios realizados que sugieren una re-
lacién entre el sindrome de Wells y el sindrome hipereosi-
nofilico idiopdtico’, muestran que las células T CD4 +
CD7- desempeiian un papel clave en la patogenia, a través
de la produccién de interleucina-5%°.

Desde el punto de vista histolégico, se pueden des-
cribir tres fases: una fase aguda, caracterizada fundamen-
talmente por intenso edema dérmico e infiltrado de eosi-
noéfilos y otras células de la serie blanca; una fase
subaguda, con edema discreto y presencia de las "figuras
en llama", y una dltima etapa, en la que se observan his-
tiocitos y células gigantes de cuerpo extraio alrededor de
las "figuras en llama" formando granulomas'®". Estas alte-
raciones histopatoldgicas tipicas no son patognomonicas,
ya que pueden estar presentes en otras entidades como:
eczema, pruirigo, penfigoide, picaduras de insectos, herpes
gestationis y en algunas parasitosis (tabla I)".

Por este motivo, la "figura en llama" se puede consi-
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derar como un patrén "reactivo", que no es suficiente per
se para el diagndstico, sino que debe acompaiarse conco-
mitantemente de manifestaciones clinicas caracteristicas,
como sucede en los casos presentados.

A pesar del cardcter autolimitado de estas lesiones,
la administracién temprana de corticoides sistémicos' (re-
ducen la eosinofilia periférica y la quimiotaxis eosinofili-
ca), particularmente en lesiones muy localizadas como su-
cede en el segundo caso descrito, determina una excelente
respuesta (0,5-2 mg/Kg y dia). No obstante, en los casos
mds graves y/o de mayor extensidn, en los que con fre-
cuencia se asocian manifestaciones sistémicas (caso 1), in-
hibidores de la migracién de los neutréfilos como la col-
quicina o, como en nuestro caso, la dapsona, juegan un
papel importante como alternativas terapéuticas.
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