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RESUMEN

El sindrome de Wells o celulitis eosinofilica es una rara entidad cutanea, caracterizada por el
polimorfismo de sus lesiones y por la presencia aumentada de eosindfilos tanto en las lesiones
como en sangre periférica. Su etiologia permanece desconocida, y la falta de especificidad de
sus lesiones hace que en ocasiones su diagnéstico resulte dificil, representando la biopsia cuta-
nea una prueba clave (figuras en llama). Su tratamiento inicial son los corticoides, aunque puede
autolimitarse sin nuevos brotes. Presentamos el caso de una paciente con lesiones cutaneas
asociado a eosinofilia en el contexto de un sindrome de Wells.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Wells. Eosinofilia. Enfermedades de la Piel. Corticoides.
ABSTRACT

Wells’ syndrome presented as skin lesions and eosinophilia

Wells’ syndrome or eosinophilic cellulitis is a rare skin disease characterized by the polymor-
phism of the lesions and by the increased presence of eosinophils both in the lesions and in peri-
pheral blood. Its etiology remains unknown, and the lack of specificity of its lesions often makes
diagnosis difficult. Skin biopsy is a key test (flame figures). The initial treatment is corticoste-
roids, though the disease can be self-limited, with no further outbreaks. We present the case

of a woman with skin lesions associated with eosinophilia in the context of a Wells’ syndrome.

KEY WORDS: Wells syndrome. Eosinophilia. Skin Diseases. Corticosteroids.

INTRODUCCION

El sindrome de Wells (SW) o celulitis eosinofilica es una infrecuente entidad
descrita por primera vez por Wells en 1971, que lo denomind “dermatitis
granulomatosa recurrente con eosinofilia”. Posteriormente, Wells y Smith
simplificaron el termino a "celulitis eosinofilica”. Este sindrome se presenta
como lesiones cutaneas inespecificas, en ocasiones junto a clinica sistémi-
ca, y de forma frecuente con eosinofilia en sangre periférica, aunque no es
un hallazgo constante?.

Su prevalencia exacta se desconoce, aunque se puede considerar una en-
tidad rara con muy pocos casos publicados, como refleja una reciente revi-
siond,

Su diagndstico debe realizarse en un contexto clinico y suele precisar su
confirmacion mediante biopsia cutanea. Aunque la etiologia exacta se des-
conoce, multiples entidades tanto enddgenas como exégenas se han aso-
ciado a su aparicién y posteriores recidivas®.

CASO CLIiNICO

Mujer de 38 afos, con antecedentes personales de diabetes mellitus tipo 2
y obesidad mérbida, que presenta desde hace tres meses lesiones papu-
lo-nodulares eritematosas y pruriginosas localizadas en el tronco y las ex-
tremidades, incluyendo manos y pies. Su aparicion es recurrente, curando
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algunas y apareciendo nuevas (Figura 1a-1b). No
presentaba clinica sistémica, salvo febricula oca-
sional al agravarse el cuadro. La paciente recuerda
que ella y su madre presentaron picaduras al inicio
del cuadro. La exploracion fisica muestra lesiones
papulo-nodulares en diferentes estadios, algunas
en fase de resolucion junto con nuevas lesiones.

Se realiza una analitica en la que se observa un
16 % de eosindfilos sin otros pardametros altera-
dos, incluyendo reactantes de fase aguda y serolo-
gias. Tras el empleo de corticoides topicos (pred-
nicarbato) y antihistaminicos (loratadina) durante
3 semanas el cuadro no mejora, decidiendo rea-
lizar una biopsia de la lesion en la pierna, con el
resultado dermatitis perivascular con eosinofilia y
figuras en llama. Se inicia entonces un tratamiento
con corticoides orales (45 mg/dia de prednisona),
mostrando un empeoramiento importante de su
glucemia que no se corregia al reducir la dosis de
corticoides. Esto hizo que indicaramos, de nuevo,
un tratamiento sintomatico con antihistaminicos
para aliviar el prurito. Entre las recomendaciones,
se insistio en la explicacién a la paciente del carac-

ter benigno y autolimitado del cuadro. Tras 8 me-
ses con lesiones presentes de forma intermitente,
el cuadro ceso sin secuelas cutaneas aparentes.

DISCUSION

El SW representa un espectro de lesiones cutaneas
inespecificas caracterizadas por la inflamacién y la
presencia de eosindfilos, cuya patogénesis se en-
cuentra mal definida3.

Clinicamente, la enfermedad comienza con una
sensacion de prurito, seguida rapidamente de le-
siones eritematosas Unicas o multiples, mas o me-
nos induradas que progresan en pocos dias, pero
se han descrito también formas papulonodulares
y bullosas® o lesiones anulares como en el erite-
ma anular eosinofilico, que casi todos los autores
consideran como una forma clinica del sindrome
de Wells®.

Suele localizarse en las extremidades, el tronco vy,
de forma menos frecuente, en la cara. En el 23 %
de los casos se acomparia de fiebre, malestar ge-

Figura 1a-1b. Lesiones papulo-eritematosas con trayecto lineal a lo largo del muslo y la pierna
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neral, artralgias o linfadenopatias, sintomas que
Se asocian a un curso mas grave y crénico de la
enfermedad’. Estas manifestaciones cutaneas, en
ocasiones, se resuelven espontaneamente sin de-
jar lesiones residuales, al cabo de unas semanas
0 meses, aunque las recurrencias son frecuentes
durante meses y aun afios.

Histolégicamente, la célula clave en el proceso es
el eosindfilo*, que al sufrir su degranulacién for-
ma unas imagenes microscépicas caracteristicas,
aunque no patognoménicas, denominadas “figuras
en llamas"8, presentes en este caso. El mecanismo
patogénico es desconocido; sin embargo, actual-
mente se considera asociado a un mecanismo de
hipersensibilidad de tipo IV en respuesta a una va-
riedad de estimulos exégenos y enddégenos’.

Con respecto a su etiologia, aunque no conocemos
claramente su mecanismo fisiopatogénico, se han
indicado multiples factores capaces de precipitarlo
como la picadura de insectos (sobre todo arana y
mosquito), desencadenante asociado en nuestro
caso, o la utilizacién de medicamentos, presencia
de enfermedades mieloproliferativas, infecciones
(virus, bacterias o parasitos) que produciran qui-
miotaxis y degranulacién de eosinofilos2%1°. No
obstante, hasta en el 50 % de los casos no se iden-
tifica el desencadenante.

El diagnéstico se realiza dentro de un contexto cli-
nico de sospecha de lesiones compatibles, en oca-
siones asociado a un cuadro general de fiebre, ar-
tralgias y malestar inespecifico’, y con una biopsia
de la lesién que mostrara infiltrados eosinofilicos
difusos y “figuras en llama”2 que, sin ser suficiente

por si sola para el diagndstico, al acompanarse de
forma concomitante de manifestaciones clinicas
caracteristicas', permitira el diagnéstico. El princi-
pal dato analitico que nos ayuda al diagndstico es
la eosinofilia periférica, aunque solo se encuentra
aumentada en el 50 % de los pacientes; por tan-
to, no es imprescindible para el mismo’. Debemos
destacar la importancia que tiene para el médico
de familia realizar un adecuado diagnéstico dife-
rencial que incluya principalmente procesos infec-
ciosos, oncohematolégicos y entidades en las que
el eosindfilo es una célula clave (Tabla 1).

El tratamiento varia segun la extensién y la afec-
tacion sistémica de la enfermedad. En casos muy
localizados pueden usarse corticoides tépicos, que
resultan efectivos en aproximadamente la mitad de
los casos; o el uso de antihistaminicos, efectivos
en aproximadamente el 25 % de los afectados’.
Sin embargo, en la mayoria de los casos, ya sea
por su afectacién sistémica o por su extension,
empleamos como primera eleccién corticoides
orales a una dosis de entre 20 y 80 mg/dia de pred-
nisona (Figura 2), con lo cual se obtiene una rapida
mejoria de las lesiones en pocos dias en la mayoria
de los casos’. Se puede realizar el descenso pau-
latino en un mes con adecuada tolerancia. En caso
de escasa respuesta, se han comunicado multiples
opciones terapéuticas que incluyen el uso de mino-
ciclina, dapsona, griseofulvina o ciclosporina’. Las
recurrencias se pueden tratar con un nuevo ciclo
de esteroides sistémicos o tépicos segun la exten-
sion afectada’.

En resumen, cuando en nuestra consulta de Aten-
cién Primaria atendamos a un paciente con lesio-

Similitud clinica

Similitud histopatolégica

Picaduras

Parasitosis

Celulitis

Dermatitis de contacto
Angioedema

Urticaria

Exantema virico
Dermatitis herpetiforme

Eritema anular

Sindrome compartimental

Sindrome de Churg-Strauss
Fascitis eosinofilica
Sindrome hipereosinofilico

Mastocitosis

Tabla 1. Diagnéstico diferencial del sindrome de Wells.
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SOSPECHA SINDROME WELLS
(lesiones compatibles,
eosinofilia)

(Diagnéstico)

CORTICOIDES ORALES |—

TRATAMIENTO AGENTE
CAUSAL (Virus, procesos
oncohematologicos)

RECURRENCIA
LESIONES/RESOLUCION N z
RESOLUCION COMPLETA SEGUIMIENTO NUEVAS
INCOMPLETA RECURRENCIAS

DOSIS CONTINUADA
CORTICOIDES DOSIS BAJAS

TRATAMIENTOS ALTERNATIVOS
(dapsona,ciclosporina,
Antihistaminicos)

ACTITUD EXPECTANTE
(explicar carater benigno y autoli-
mitado)

Figura 2. Algoritmo terapéutico en el sindrome de Wells

nes cutaneas inespecificas y presencia de eosino-
filia en el hemograma, debemos incluir entre los
diagnésticos posibles este sindrome, realizando,
si fuera preciso, las pruebas indicadas para su
diagnéstico. Si se confirma el diagndstico, se reco-
mienda explicar el caracter benigno y, en muchas
ocasiones, autolimitado del cuadro, independien-
temente de los resultados iniciales del tratamiento
utilizado.

BIBLIOGRAFIA

1. Wells GC, Smith NP. Eosinophilic cellulitis. Br J Derma-
tol.1979; 100 (1): 101-9.

2. Caputo R, Marzano AV, Vezzoli P, Lunardon L. Wells syn-
drome in adults and children: a report of 19 cases. Arch
Dermatol 2006; 142 (9): 1157-61.

3. Gomez-Zubiaur A, Medina-Montalvo S, Piteiro-Bermejo
AB, Vélez-Velazquez MD, Bea-Ardébol S, Trasobares-
Marugéan L. Sindrome de Wells: presentacion de 2 casos y
revision de la literatura. Piel (Barc). 2018; 33 (1): 5-13.

4. Staumont-Sallé D, Capron M, Delaporte E. Piel y eosinofi-
lia. EMC - Dermatologia. 2017; 51 (2): 1-12.

REV CLIN MED FAM 2020; 13(1): 85-88

10.

11.

Lieberman JA. Wells syndrome with bullous lesions. J
Allergy Clin Immunol Pract 2017; 5 (5): 1410.

El-Khalawany M, Al-Mutairi N, Sultan M, Shaaban D. Eosi-
nophilic annular erythema is a peculiar subtype in the spec-
trum of Wells syndrome: A multicentre long-term follow-up
study. J Eur Acad Dermatol Venereol 2013; 27 (8): 973-9.

Sinno H, Lacroix JP, Lee J, Izadpanah A, Borsuk R, Watters
K et al. Diagnosis and management of eosinophilic cellulitis
(Wells’ syndrome): A case series and literature review. Can
J Plast Surg 2012; 20 (2): 91-7.

Moosavi M, Mehregan DR. Wells’ syndrome: a clinical and
histopathologic review of seven cases. Int J Dermatol.
20083; 42 (1): 62-7.

Schwartz RA, Brown J. Wells syndrome [Internet]. Meds-
cape; 2018 [Actualizado 06/03/2018; Citado 14/10/2018].
Disponible en: https://emedicine.medscape.com/
article/1124844-overview#a3.

Blanco MB, Pereira C, Chieira C, Rodriguez Prieto MA.

Sindrome de Wells. A propésito de dos casos. Alergol In-
munol Clin. 2002; 17: 108-10.
Peckruhn M, Tittelbach J, Schliemann S, Elsner P. Life of
lesions in eosinophilic cellulitis (Wells’ syndrome). A condi-
tion that may be missed at First sight. Am J Dermatopathol
2015; 37 (2): e15-7.

88





