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RESUMEN

El sindrome de Wells es una dermatosis rara
comprendida dentro de las llamadas
enfermedades eosinofilicas, asociada a diversos
factores desencadenantes y con fisiopatogenia
incierta. Se caracteriza por manifestarse con
varias formas clinicas, ordenadas segun las
lesiones elementales que desarrollan: maculas
grandes eritematosas erisipeliformes, maculas
semejantes al eritema fijo medicamentoso, placas
de aspecto celulitico, placas similares al
granuloma anular, papulas urticariformes, papulo-
nodular, papulo-vesicular, ampollas en stricto
sensu y vésico-ampollar. La mas frecuente son las
placas eritematosas en miembros. El diagndstico
se confirma mediante histologia con su
correlacion clinica. Presentamos un caso atipico
en una paciente de 48 afios con antecedentes de
diabetes y asma, quien consulté por lesiones
cutdneas dolorosa en las manos, con ampollas y
vesiculas, fiebre, astenia y afectacién de mucosas.
Se inicid tratamiento con antibidticos y corticoides
sistémicos, con buena respuesta y sin recidivas. Se
destaca la importancia de identificar y tratar los
factores desencadenantes.

PALABRAS CLAVE
Wells, sindrome, eosinofilos, corticoides.

Los autores declaramos no poseer ningun tipo de
conflicto de interés

ABSTRACT:

Wells syndrome is a rare dermatosis classified under
eosinophilic diseases, associated with various
triggering factors and with uncertain
pathophysiology. It is characterized by presenting
with various clinical forms, categorized according to
the elementary lesions they develop: large
erythematous erysipelas-like macules, macules
resembling fixed drug eruption, cellulitis-like
plagues, plaques similar to granuloma annulare,
urticarial papules, papulo-nodular, papulo-vesicular
lesions, strict bullae, and vesico-bullous forms. the
most common being erythematous plagues on the
limbs. The diagnosis is confirmed through histology
correlated with clinical findings. We present an
atypical case of a 48-year-old patient with a history
of diabetes and asthma, who presented with painful
skin lesions on the hands, accompanied by blisters
and vesicles, fever, asthenia, and mucosal
involvement. Treatment with systemic antibiotics
and corticosteroids was initiated, with a good
response and no recurrences, highlighting the
importance of identifying and addressing triggering
factors.
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Wells, syndrome, eosinophils, corticosteroids.
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INTRODUCCION:

El sindrome de Wells, también conocido como celulitis eosinofilica, fue descrito por primera vez en 1971, y
desde entonces se ha publicado un nimero reducido de casos.! Es una afeccién cutdnea rara que se ha
asociado a varios factores desencadenantes, como infecciones, picaduras de insectos, vacunas, farmacos, y a
patologias como asma, diabetes y neoplasias malignas.>? Existen diferentes presentaciones clinicas; la mas
frecuente es en forma de celulitis con placas edematosas en las extremidades. En términos de opciones
terapéuticas, los corticoides generalizados se consideran el tratamiento de eleccidn.? La progresion del
sindrome de Wells es benigna pero recurrente, con hallazgos histoldgicos distintos en cada etapa. Se presenta
una paciente afectada de sindrome de Wells, cuyas manifestaciones clinicas consistian en lesiones vésico-
ampollares, muy acentuadas, localizadas en ambas palmas.

Caso clinico:

Paciente femenina de 48 afios de edad, argentina, ama de casa, quien consulta por presentar una dermatosis
dolorosa de dos semanas de evolucion con predominio en las manos, asociada a fiebre, astenia y odinofagia.
Como antecedentes personales patolégicos refiere diabetes mellitus tipo 2 de reciente diagndstico sin
tratamiento, asma mal controlada y el antecedente epidemioldgico de ixodiasis en los dias previos al inicio de
sintomas. Al momento de la consulta la paciente niega consumo de farmacos.

Al examen fisico se observan lesiones palmares bilaterales, consistentes en ampollas tensas de diferentes
tamafios, con contenido seroso, purulento y hemorragico que se extienden desde los dedos hasta las
mufiecas (Figura 1); acompafiadas de calor, dolor, rubor e impotencia funcional. En extremidades, presenta
papulas y vesiculas diseminadas y otras herpetiformes (Figura 2). Se observa afectacion de la mucosa oral,
incluidas amigdalas hipertroficas con pustulas y placas eritematopultacea.

Figura 1. Ampollas palmares bilaterales tensas
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Figura 2. Placa eritematosa con pdapulas y vesiculas en la regidn anterosuperior del muslo derecho
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Figura 3. Placa con una lesion residual producto de la picadura de una garrapata en la regién tordcica

Se realizan estudios complementarios que reportan leucocitosis sin eosinofilia, hiperglucemia y reactantes de
fase aguda elevados. El hisopado de fauces con test rapido para Streptococcus 6 hemolitico A resultd positivo.
Se toma una muestra del contenido ampollar destina do a realizar tanto el citodiagndstico de Tzanck como el
cultivo microbioldgico; ambos resultan negativos.
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Figura 4. Imagen panoramica de histopatologia donde se observa epidermis con ampolla subepidérmica y
denso infiltrado eosinofilico dérmico

Empleando un sacabocado se realizan dos tomas de piel, una destinada a estudios microbiolégicos, v la otra
para estudio histopatoldgico. El examen directo y cultivo de gérmenes comunes y hongos resultd negativo. La
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histopatologia demuestra la presencia de una ampolla subepidérmica, y en la dermis superficial, un intenso
infiltrado inflamatorio mixto, con predominio eosinofilico (Figura 4), y discreta desgranulacion de los
eosinofilos rodeando fibras de coldgeno (Figura 5).

Figura 4. HE 40X multiples eosindfilos constituyendo el infiltrado inflamatorio dérmico
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Figura 5. HE 40X Eosindfilos con discreta desgranulacion de los mismos rodeando fibras de coldgeno (flechas)

Basandonos en la correlacién clinico-patoldgica, arribamos al diagndstico de certeza de sindrome de Wells. El
tratamiento consistio en la administraciéon de antibidtico amoxicilina 500mg via oral cada 12 horas por una
semana, destinado a tratar la infeccion de las vias dreas superiores; y meprednisona 40 mg/dia via oral
(0.5mg/kg/dia) durante 10 dias, disminuyendo gradualmente la dosis, curas planas de las lesiones cutdneasy
control estricto de la glucemia. La paciente evoluciona favorablemente. Las lesiones remiten, sin recidivas, y
sélo se observa pigmentacion residual (Figuras 6A y 6B).
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Figura 6A. Costras y despegamiento de la piel a las dos semanas de tratamiento

Figura 6B. Maculas residuales a las cuatro semanas de tratamiento
Discusion:

El Sindrome de Wells es una enfermedad cutdnea rara que se caracteriza por presentar lesiones inespecificas
causadas por la infiltracién tisular de eosindfilos.* Frecuentemente, se presenta como una erupcion subita de
papulas y placas eritematosas, edematosas, infiltradas, de tamafio variable, dolor y edema. Usualmente se
acompafian de ampollas o vesiculas y pueden ser precedidas por ardor o prurito. En ocasiones, también se
manifiestan sintomas generales como fiebre, mialgias y artralgias.*> Se localizan con mayor frecuencia en
extremidades inferiores, pero también pueden encontrarse en térax, miembros superiores y

cabeza.* Resuelven sin dejar secuelas o con atrofia y maculas hiperpigmentadas.® La presentacién ampollar, el
edemay el importante compromiso de las manos en este caso constituye una forma clinica muy florida.

La patogenia del sindrome de Wells esta mal definida y actualmente se atribuye a un mecanismo de
hipersensibilidad tipo IV desencadenado por multiples factores, como asma, diabetes, picaduras de
artropodos e infeccidn bacteriana, que comparte la paciente del caso.?* Probablemente estos estimulos
antigénicos causan la activacion de clones de linfocitos Th2 vy la sintesis de citocinas activadoras de los
eosinodfilos, principalmente IL-5, que es una citocina clave en la activacion y sobrevida de los eosindfilos en
dermatosis inflamatorias. Este caso se interpreta como un aumento de linfocitos T CD4+ y CD7-, los cuales
liberan IL 5, que favorece la proliferacion, diferenciacién, quimiotaxis y la liberacion de los granulos de los
eosinofilos.*®
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La presencia de eosindfilos y su desgranulacién en la histopatologia es de gran relevancia para el diagndstico;
no asi la presencia de eosinofilia en sangre periférica. Las imagenes histoldgicas varian segun el estadio
progresivo de las lesiones. Inicialmente se observa un infiltrado dérmico de eosindfilos y algunos ya estan
desgranulados, como los observados en esta paciente.

La etapa subaguda se caracteriza por la observacion de las imagenes histopatoldgicas denominadas “figuras
en llama” que, ubicadas en la dermis media a profunda, son producto de la desintegracién de los eosindfilos y
la expulsion de grandes cantidades de granulos eosinofilicos (desgranulacion), y estan compuestas en su parte
central por los granulos mencionados y fibras de coldgeno necrobidtico o fragmentos nucleares, rodeadas por
un infiltrado histiocitico y eosinofilico. Si bien estas imagenes metafdricas no son patognomaonicas del
Sindrome de Wells pues pueden aparecer en el prurigo, el eczema, en la picadura de artrépodos y en el
penfigoide ampolloso, son muy caracteristicas del sindrome,? aunque no fue posible observarlas en nuestra
paciente.

Los diagndsticos diferenciales del sindrome de Wells varian segln su forma de presentacion. En el caso de
nuestra enferma, la aparicion de lesiones ampollares con edema y dolor nos lleva a diferenciarlo de otras

enfermedades ampollares como la dermatitis IgA lineal, el impétigo ampollar, el penfigoide ampolloso, el

eritema multiforme ampollar y la pustulosis exantematica aguda generalizada.

Respecto de la asistencia médica, se recomienda en primer lugar identificar y tratar la causa subyacente. Los
corticoides sistémicos son el tratamiento de eleccién: meprednisona 1-2 mg/kg/dia con posterior descenso
gradual. En caso de presentar pocas lesiones, se recomienda el uso de corticoides tdpicos. En aquellos
pacientes que presentan recurrencia o recidiva de la enfermedad, o escasa respuesta al tratamiento con
corticoides, se ha descripto el uso de dapsona como un farmaco efectivo.’ Y, en casos refractarios, también se
ha reportado el uso exitoso de mepolizumab, un anticuerpo monoclonal anti-IL5, como una opcién
terapéutica para pacientes con sindrome de Wells con pobre respuesta a corticoides o con recurrencias
frecuentes. ’

Como interés, se presenta un caso de sindrome de Wells variedad ampollar con clinica y localizacion muy
florida, que evoluciond favorablemente, con la curacién completa cuando identificamos y tratamos los
factores desencadenantes. Casos similares han sido reportados en la bibliografia, con evoluciéon favorable tras
tratamiento etioldgico y corticoides sistémicos.®

Conclusién

El caso presentado ilustra una forma clinica con manifestaciones floridas del sindrome Wells, con predominio
de lesiones ampollares en las palmas y un marcado componente inflamatorio sistémico. El diagndstico se
logré mediante la correlacion clinica, la histopatoldgica y el descarte de otras entidades ampollares. Este
reporte enfatiza la importancia de identificar factores desencadenantes y establecer un tratamiento integral
gue contemple tanto la patologia de base como las manifestaciones cutaneas. El manejo temprano con
corticoides sistémicos y la resolucion de las infecciones asociadas resultaron en una evolucion favorable, sin
recidivas. Este caso resalta la relevancia del abordaje interdisciplinario y el seguimiento clinico estrecho en
enfermedades cutdneas raras como el sindrome de Wells.
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