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Celulitis eosinofilica (sindrome de Wells) en una paciente
en edad pediatrica
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RESUMEN

El sindrome de Wells o celulitis eosinofilica es una enfermedad inflamatoria de origen desconocido,
de apariciéon infrecuente en la edad pediatrica. Suele manifestarse clinicamente como placas
eritematoedematosas, nddulos, papulas, ampollas, entre otros. Se presenta una paciente en edad
pediatrica con ndédulos subcutédneos asintomaticos generalizados asociados a eosinofilia grave. El
estudio histopatoldgico de las lesiones fue compatible con celulitis de Wells. Se realizé una evaluacion
interdisciplinaria en busca de la causa y trastornos eosinofilicos asociados, sin resultados positivos.
Se indicé tratamiento sistémico con corticoides y presenté buena respuesta, pero, ante la recidiva de
las lesiones tras su suspension, se indicd dapsona como tratamiento de segunda linea, con mejoria
posterior de las lesiones y de la eosinofilia. El objetivo del reporte es presentar una paciente con una
manifestacion atipica de sindrome de Wells y su desafio terapéutico.
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INTRODUCCION

El sindrome de Wells (SW) o celulitis
eosinofilica es una enfermedad inflamatoria de
origen desconocido, descripta por Wells en 1971
como una dermatosis granulomatosa recurrente
asociada a eosinofilia.™ Es una patologia poco
frecuente que se presenta bajo diferentes
formas clinicas; la mas frecuente es la celulitis.
Tiende a la regresion espontanea, aunque en
algunas ocasiones puede ser necesario realizar
tratamiento; los corticoides sistémicos son de
primera linea. Se presenta el caso de una nifia
con una forma clinica poco frecuente de SW que
requirié una alternativa terapéutica para evitar la
corticoterapia prolongada.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 5 afios de
edad, en seguimiento en nuestro hospital por
eosinofilia, que habia sido evaluada previamente
en nuestro servicio en diferentes oportunidades
por presentar una dermatosis pruriginosa,
asumida como prurigo. Consulté por la aparicién
de multiples nédulos asintomaticos de un mes de
evolucién. Al examen fisico, presentaba nddulos
de consistencia duroelastica, asintomaticos, sin
cambio de coloracién en la piel suprayacente,
localizados en rostro, miembros superiores e
inferiores, tronco y region paravertebral (Figura 1),

Ficura 1. Nédulo subcutaneo en cara lateral de tronco

Reporte de casos / Arch Argent Pediatr. 2024;122(4):e202310187

y micropapulas eritematosas, dispuestas en
empedrado, pruriginosas, localizadas en rodillas
y dorso de pies (Figura 2).

Se solicitaron estudios de laboratorio que
mostraron eosinofilia grave (7400/mm? eosindfilos)
e inmunoglobulina E levemente elevada de 54 Ul/
ml, con perfil reumatolégico normal y serologias
negativas. Se solicité, ademas, una radiografia
de térax y ecografia abdominal sin hallazgos
patoldgicos, prueba cutanea para tuberculosis
PPD e hisopado de fauces negativos. Se realizé
una biopsia cutanea de una de las lesiones del
miembro inferior. Los cultivos resultaron negativos;
en el estudio histopatoldégico se evidencio una
dermohipodermitis eosinofilica con areas de
degranulacién con material acelular eosinofilo
y detritus celulares sobre fibras de colageno,
denominada “figura en llama”, rodeados por
histiocitos, conformando granulomas (Figuras 3
y 4), hallazgos compatibles con una celulitis
eosinofilica. Con el objetivo de descartar trastornos
asociados y por la eosinofilia grave, se solicitd
la evaluacién por reumatologia, oftalmologia,
cardiologia e infectologia, sin hallazgos
patolégicos. El Servicio de Hematologia realizé
estudios de citometria de flujo, citogenético de
medula ésea y estudios de biologia molecular,
y se descartaron las causas hematoldgicas de
hipereosinofilia.
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Ficura 2. Nédulos subcutaneos en cara interna de ambas rodillas, que dan el aspecto de rodillas
ensanchadas. Micropapulas eritematosas en piel suprayacente

Ficura 3. Histopatologia H&E 10x: infiltrado celular en dermis, asociado a material amorfo sobre el
colageno (“figuras en llamas”)




Inicié tratamiento con metilprednisona 1 mg/
kg/dia, dosis que recibié durante 15 dias y
se disminuy6 paulatinamente. Las lesiones y
la eosinofilia periférica se resolvieron al mes
de tratamiento. Sin embargo, a los 2 meses,
reaparecieron nédulos en diferentes areas
del tegumento por lo que se decidié, para
evitar los efectos adversos de la corticoterapia
prolongada, iniciar tratamiento con dapsona
2 mg/kg/dia, con previo resultado de glucosa-
6-fosfato deshidrogenasa normal. La paciente
evoluciond favorablemente, resolvio las lesiones
cutaneas a los 4 meses y la eosinofilia periférica
a los 9 meses. Al afio de iniciado el tratamiento,
comenzo el descenso lento y progresivo.
Actualmente, se encuentra en el quinto mes
de descenso, sin efectos adversos y libre de
lesiones.

DISCUSION

El SW es una patologia infrecuente; existen
menos de 200 casos descriptos en la literatura vy,
si bien afecta a pacientes de cualquier edad, se
observa mas frecuentemente en adultos."*®

En la actualidad, su etiologia no es del todo
conocida. Se postula que es ocasionado por una
reaccion de hipersensibilidad tipo IV a diversos
desencadenantes exdgenos o enddégenos
(desérdenes hematoldgicos, farmacos, vacunas,
infecciones, entre otros). El 50 % de los casos
son idiopaticos, como creemos que es el caso de
nuestra paciente."25'" Dentro de los farmacos, se
mencionan antibiéticos (penicilina y derivados,
tetraciclinas, clindamicina), diazepan, AINE
(aspirina, diclofenac), diuréticos, antineoplasicos,
anti-TNF, entre otros.'?

En su fisiopatogenia, se describe que
los linfocitos T activarian la produccién de
interleucina 5 (IL5), favoreciendo la produccion,
adhesion y activacion de los eosinoéfilos
en los tejidos e induciendo la expresién de
la cadena alfa del receptor de interleucina 2
(CD25), y, ante la presencia de interleucina 2
(IL2), la degranulacion de los eosinofilos con el
consiguiente edema e inflamacion tisular.’.251
Este mecanismo es compartido por otros cuadros
mediados por eosindfilos, tales como el sindrome
hipereosinofilico, la fascitis eosinofilica y el
sindrome de Churg-Strauss, lo que ha llevado a
diversos autores a considerar el SW como una
manifestacion cutanea de los anteriores, y no
como una entidad en si misma. Sin embargo, el
SW tiene caracteristicas clinicas e histoldgicas
propias.®
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La presentacidn clinica es muy variada;
la forma “celulitis-like” es la mas frecuente.
Las lesiones se presentan de forma subita,
distribuidas en cualquier sitio, con predileccion
en mienbros y, con menor frecuencia, tronco y
cara. Pueden asociarse a sintomas prodromicos
como prurito y ardor en los sitios afectados.
Las lesiones se presentan generalmente como
placas eritematoedematosas unicas o multiples,
de forma anular, de bordes infiltrados, levemente
pruriginosas y sin aumento de la temperatura
local.’?%710 Sj bien esta forma de presentacion es
la mas caracteristica, el SW se puede manifestar
con nédulos, papulas, vesiculas, ampollas o
simil urticaria.®8821-13 |_uego de la etapa aguda,
las lesiones involucionan espontaneamente
entre 2 y 8 semanas, dejando hiperpigmentacion
residual, atrofia simil morfea, o se curan ad
integrum.'2781" Sin embargo, en el 50 % de los
pacientes, se observa recurrencia de las lesiones
y la duracién promedio de la enfermedad es
entre 3 y 4 afios."®® Es infrecuente la presencia
de sintomas sistémicos como malestar,
fiebre, artralgias y/o linfadenopatias, que se
manifiestan en formas mas graves y crénicas
de la enfermedad."”%'" La eosinofilia periférica
se detecta en el 50 % de los pacientes y se la
ha relacionado a la actividad de la enfermedad,
asi también el aumento de IL 5. En ocasiones,
algunos pacientes presentan discreto aumento de
la eritrosedimentacion y de la IgE."4%7810

Nuestra paciente presenté caracteristicas
poco frecuentes de este sindrome, manifestado
por multiples ndédulos subcutaneos, sin
repercusion sistémica, pero asociado a eosinofilia
grave y elevacion de la IgE.

Los hallazgos histolégicos varian segun el
momento en que se realiza la biopsia. En la
etapa aguda, predomina el edema en la dermis,
acompafado de un denso infiltrado de eosindfilos,
sin presencia de vasculitis; en la subaguda, se
observan histiocitos y los eosindfilos que degranulan
en torno a los haces de colageno, formando
las tipicas figuras en llamas (material amorfo
producto de la degranulacion del eosindfilo sobre
el colageno); y en la etapa cronica, se observan
histiocitos y células multinucleadas que forman
granulomas tipo cuerpo extrafio rodeando dichas
figuras, con tendencia a la desaparicion. Cabe
destacar que, si bien las figuras en llama son muy
caracteristicas del SW, no son patognoménicas,
ya que pueden encontrarse en otras dermatosis
como el eccema, picaduras, mucinosis folicular,
penfigoide, parasitos, entre otras."2457-9.11-13



Los diagnésticos diferenciales del SW varian
segun su forma de presentacién. En primera
instancia, debe realizarse con la celulitis de
origen infeccioso, especialmente bacteriana.?51%13
Caracteristicas como el aspecto de las lesiones,
la presencia de eosinofilia y la falta de respuesta a
antibidticos pueden orientar el diagnéstico de SW.
Otras patologias para considerar son la dermatitis
de contacto, la urticaria, el granuloma anular,
exantemas virales y picaduras de insectos.?"°

Diversos tratamientos fueron descriptos
con éxito variable, pero debe adecuarse a la
extensién y la gravedad de la enfermedad.
Se recomienda en primer lugar tratar la causa
subyacente en caso de ser identificada. Los
corticoides sistémicos son el tratamiento de
eleccion: meprednisona 1-2 mg/kg/dia con
posterior descenso gradual."457% En caso de
presentar pocas lesiones, se recomienda el
uso de corticoides tépicos."”%' 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.'+72'" Otros
tratamientos utilizados son la ciclosporina,
minociclina, tetraciclina, griseofulvina, azatioprina,
anakinra y benralizumab."347.911.13 En nuestra
paciente, si bien respondi6 a los corticoides
sistémicos, ante la recurrencia de las lesiones
y para evitar efectos adversos, se optd por
la utilizacién de la dapsona con muy buena
respuesta. Algunos autores sugieren que los
antihistaminicos serian utiles para el manejo del
prurito.®'?

El SW constituye una dermatosis poco
frecuente en la edad pediatrica. Compartimos
el caso de una nifia de 5 afios de edad con
una presentacioén clinica poco frecuente de
SW, que recibio tratamiento con dapsona como
alternativa terapéutica a la corticoterapia, con
buena respuesta. &
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