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CASOS CLINICOS

Sindrome de Wells en la infancia. Presentacion de un caso

y revisién de la literatura

Resumen.—Una nifia de 4 afios presentd lesiones eritemato-
edematosas en manos y pies, cuya histologia mostré abundantes
infiltrados eosinofilicos en la dermis junto con «figuras en
llama». No pudo encontrarse ningtin factor precipitante ni

enfermedad asociada yrespondid al tratamiento con
corticosteroides sistémicos.

El sindrome de Wells es muy raro en nifios, habiéndose descrito
hasta la fecha 23 casos en pacientes de menosde 15 afios.

Palabras clave: Nifios. Celulitis eosinofilica. Figuras en llama.

INTRODUCCION

En 1971, Wells describié en cuatro pacientes una
enfermedad que llamé «dermatitis granulomatosa
recurrente con eosinofilia» (1) y que posteriormente
redenomind como celulitis eosinofilica (2). Los casos
descritos presentaban cierta semejanza clinica con la
celulitis bacteriana, pero con un cardcter mucho més
recidivante, y la histopatologia se caracterizaba por el
infiltrado eosinofilico dérmico y la presencia de las
caracteristicas «figuras en llama» (3). Spiegel acuiié
en 1979 el término «sindrome de Wells» (4) para
englobar los procesos desencadenados por diversos
factores precipitantes que cursaban con eosinofilia
tisular y alteraciones histolégicas similares (5-7). Hoy
dia se considera que la celulitis eosinofilica esuna der-
matosis reactiva inflamatoria polimorfa en la que el
eosin6filo debe actuar como patégeno fundamen-
tal (8, 9).

El sindrome de Wells ha sido descrito principal-
mente en adultos, siendo rara su aparicién en nifios
menores de 15 afios (10). Describimos un nuevo
caso yrevisamos los casos infantiles, destacando sus
particularidades frente al sindrome de Wells en los
adultos.

DESCRIPCION DEL CASO

Unanifia de 4 anosde edad, sin antecedentes médi-
cosde interés, fue remitida a nuestro Servicio por pre-
sentar desde hacia varias semanas edemas recurren-
tes, dolorosos y pruriginosos, localizados en las manos
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y en los pies. La sintomatologia se acompafiaba de
febricula yligeras artralgias periféricas. No habia nin-
gin antecedente de infecciones intercurrentes,
ingesta de firmacos, picaduras de artrépodos o enfer-
medades asociadas. Un hemograma practicado en
urgencias mostré6 un recuento de 7.600 leucoci-
tos/ mm?® con un 10% de eosinéfilos en sangre peri-
férica. Fue diagnosticada de urticaria aguda en el Ser-
vicio de Urgencias y se le administr6 un corticoste-
roide intramuscular y un antihistaminico oral. Tras
una mejoria inicial del cuadro, los sintomas reapare-
cieron pocos dias después y la paciente fue remitida
a consulta de Dermatologia tras un periodo total de
un mes de evolucién de la enfermedad.

A la exploracién fisica, la nifia estaba afebril, y se
observé un edema difuso, con un eritema leve, en pal-
mas, plantas y dorso de manos y pies. Este edema no
dejaba fovea y presentaba una nitida delimitacién a
la altura de las mufiecas y tobillos. En las mufiecas el
borde de las lesiones estaba salpicado por una franja
de ampollas tensas de contenido seroso (Fig. 1). Las
lesiones eran muy dolorosas a la palpacién, sin
aumento claro de la temperatura local. Se practicé
una biopsia del borde de las lesiones de una mano,
que mostré un infiltrado inflamatorio denso que ocu-
paba gran parte de la dermis y alcanzaba la hipoder-
mis (Fig. 2). Dentro del infiltrado se observaban 4reas
con picnosis nuclear y degradacién eosinofilica con
«figuras en llama» (Fig. 3). El infiltrado estaba com-
puesto mayoritariamente por polimorfonucleares
eosino6filos (Fig. 3). También existia vesiculacidn intra-
epidérmica y subepidérmica de contenido serohe-
maético.
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FIG. 1.—Visién dorsal (A) y palmar (B) de la mano izquierda. Se aprecia edema en el dorso y eritema y edema en la palma. Incipiente for-

macion de vesiculas de contenido claro en el borde cubital de la mufieca.

Se puso tratamiento con corticosteroides y antihis-
taminicos orales. La respuesta fue buena, con dismi-
nuciéon del edema y aparicién de placas residuales
induradas de tinte livido, especialmente en el dorso
de lasmanos. Las lesiones reaparecieron alos 15 dias
trasreducir la dosis de corticosteroides. Tras un nuevo
ciclo de tratamiento corticosteroideo oral se consiguid
la remision total del brote. Cuatro meses después de
la aparicién de la enfermedad la paciente presentd
una nueva placa eritematosa, caliente, con ampollas
de contenido seroso en la pierna derecha, que cedié
en 2 semanas tras un nuevo curso de corticosteroides
y antihistaminicos orales.

DISCUSION

El sindrome de Wells es muy raro en la infancia y
hasta la actualidad se han descrito 23 casos en meno-
res de 15 afios (2, 5-7, 11-24). La edad de aparicidon
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varié entre el nacimiento (22) ylos 14 afios (15), con
una edad media de 5,5 afios. A diferencia de los adul-
tos, ycomo sucede en otras enfermedades eosinofili-
cas, en la infancia hay un claro predominio del sexo
masculino (hombre/ mujer: 16/ 7) (tablaI). El cuadro
clinico y la evolucién son esenciales para el diagnds-
tico (25). El sindrome cursa en brotes de 4 a 8 sema-
nas de duracién, con intervalos libres mas estrechos
en la infancia. En una primera fase aparecen placas
eritematoedematosas de aspecto urticariano yen fun-
ciéon de la intensidad y duracién del edema pueden
dar lugar, especialmente en los nifios, a la aparicidn
de vesiculoampollas de inicio en los bordes de las le-
siones, en ocasiones hemorrégicas, que pueden com-
plicar el cuadro (12, 19, 21). Estas lesiones dan paso
en unos dias a la fase de regresioén, en que las lesio-
nestoman un aspecto morfeiforme, indurado, que se
resolvera de forma lenta. La localizacién de las lesio-
nes no difiere respecto a los adultos, predominando
en extremidades y tronco. En los nifios, el sindrome
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FIG. 2.—Intensa vesiculacion intraepidérmica y subepidérmica, junto

con infiltracion dérmica difusa con focos picnoticos. (Hematoxilina-
eosina, 40x.)

de Wells se puede acompafiar con mas frecuencia que
en los adultos de sintomas sisté micos como fiebre (2,
5, 13), malestar, artralgias (12), mialgias (18), peri-
carditis, hepatomegalia e infiltrados pulmonares (16)
o sobreinfecciones (19). En ocasiones pueden persis-
tir placas atréficas e hiperpigmentacién local que en
la mayoria de los casos se resuelven ad integrum. El
periodo de resolucién varia desde unas semanas hasta
los 10 afios. En ocasiones, y a diferencia de los adul-
tos, en los nifios pueden aparecer secuelas; asi se han
descrito casos de pigmentacidn reticulada, alopecia
cicatrizal (12, 19, 21) y parélisis de nervio oculomo-
tor (13).

El sindrome de Wells es un proceso de hiperreac-
tividad en el que determinados factores precipitantes
actuarian modulando la respuesta inmune del hués-
ped. Los factores precipitantes descritos en nifios han
sido picaduras de insectos (5, 6, 12, 14, 21), parotidi-
tis y erisipela tratadas con penicilina (2), varicela (7)
ydiabetes (18). En dos familias afectas se especulé un
posible factor genético (11, 19) y se ha descrito un
caso congénito atribuible a la medicacién recibida por
la madre durante el embarazo (23). Mediante micros-
copia electronica se han observado inclusiones intra-
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FIG. 3.—Los polinucleares eosindfilos son predominantes en el infil-
trado. En la zona superior izquierda se aprecia una «figura en llama».
(Hematoxilina-eosina, 400x.)

nucleares anormales de microtibulos, en algunos
casos asociadas a heterocromatina, que podrian deri-
var de la nucleocdpside de un virus, aunque estos cam-
bios pueden ser secundarios a otros procesos, como,
por ejemplo, reacciones inmunes (23). En 10 de los
casos descritos (6, 12, 14, 15, 19, 23, 24), al igual que
en nuestro caso, la causa fue desconocida. El papel
patégeno del eosindfilo es desconocido, aunque parece
ser fundamental. Se ha descrito un aumento de la con-
centraciéon de LT C,, D, y B, en las biopsias de los
pacientes de sindrome de Wells (25) yuna eosinofilia
en sangre periférica yen médula 6sea en estos pacien-
tes (24, 12).

En cuanto al tratamiento, ademaés de eliminar cual-
quier posible factor causal, los corticosteroides sisté-
micos a bajas dosis o a dias alternos son el tratamiento
de eleccién (21, 26). Estos no sélo inducen la resolu-
cién de las lesiones, sino que también disminuyen el
numero de recurrencias (27). En ocasiones han resul-
tado utiles inicamente de forma tépica (7, 11), pero
otras veces no han producido mejoria o no han evi-
tado la recidiva (20). Los antihistaminicos, antibiGti-
cos y aciclovir por via oral no han logrado modificar
la evolucion de las lesiones (19). Existen casos de
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TABLA I: PRINCIPALES CARACTERISTICAS DE LOS CASOS PUBLICADOS DE SINDROME DE WELLS INFANTIL

. . Factor P .
Caso Referencia Afio Sexo Edad precipitante Localizacién Otros hallazgos Tratamiento Curso
1 Wellsy Smith 2). 1979 M 11 Parotiditis. Penici- Unterciodelasuper- Fiebre; leucocitos, Respuesta parcial a Recurrenciasdurante
lina. ficie corporal. 16 x10°. 60mg/diadepred-  los 3 afios si-
nisolona. Se agre-  guientes que se
g6 1 g/diade sul-  controlaron con
fapiridina. esteroides.
2 M 12 FErisipela. Penicilina. Tronco. Extremida- Leucocitos, 26 x 10% Parcialmente contro- Recurrencias durante
des inferiores. eosindfilos, 44%. ladacon predniso- 3 afios.
lona, 50 mg/dia.
3 Nielseny Smith (13). 1981 M 1 Desconocida. Cara, tronco, extre- Fiebre; leucocitos, 42 x Prednisona, 80 mg/ Una recurrencia. In-
midades. 10% eosindfilos, 13%;  dia durante 7 se-  feccion del c. cabe-
ANA +; artralgias. manas. [ludo con alopecia
atréfica. Pigmen-
tacion reticular re-
sidual.
4 Saulsbury y cols. 1983 M 7 Posible picadurade Cara y parte supe- Fiebre; leucocitos, 17 x - Ampicilinay antihista- Resolucién esponta-
(14). insectos. rior de las extre- ~ 10°; eosindfilos, 48;  minicos sin éxito. nea durante 1 se-
midades. IgE elevada; médula mana. Multiples
Osea con aumento recurrencias.
de eosindfilos, para-
lisis del nervio ocu-
lomotor.
5 Bonvaletycols.(15). 1983 M 2 Desconocida. Cara y parte proxi- Eosindfilos, 0,89 x 10°. Esponténea resolu- Varias recurrencias.
maly distaldelas  IgEN. cion en 15 dias.
extremidades.
6 Schorrycols. (5). 1984 M 35 Picadura de mos- Cara, tronco, extre- Fiebre. No tratamiento. Muchas recurrencias.
quito. midades.
7 Brehmer-Anderson 1986 M 14 Desconocida. Cuello, tronco, ex- Afebril. Leucocitos, Resolucionespontd- Numerosas recu-
y cols. (13). tremidades infe-  eosindfilos e IgE N. neadurante 1se-  rrencias durante
riores. mana. 8 afos.
8 Woodycols.(6). 1986 M 15 Desconocida. Extremidades infe- — - —
riores.
9 M 10 Picaduradeinsecto. Tronco, extremida- Eosinéfilos, 0,7 x 10°. — —
des inferiores.
10 Kamani y Lipsitz 1987 M  7s. Genética (madre y Cuello, tronco y ex- Fiebre; leucocitos, 22 x  Esteroides conbuena  Recurrencias que res-
(17). hermano afecto).  tremidades. 10% eosindfilos, 16%;  respuesta. pondian alos este-
Pericarditis, infil- IgE, 5 ng/ml. roides.
trados pulmona-
res, hepatome-
galia.
il M 3s. Genética (madre y Cuello, tronco y ex- Fiebre; leucocitos, 29 x Rapida y buena res- Recurrencias que res-
hermano afecto).  tremidades. 10% eosindfilos, 32%;  puesta a este-  pondian alos este-
meningitis, infiltra-  roides. roides.
dos pulmonares.
12 Correia, Garcia y 1988 F 12 Posible diabetes Extremidades infe- Eosindfilos N. Mialgias. - —
Silva (18). mellitus. riores.
13 Lindskov y cols. 1988 F 4 Desconocida. Ambas extremi- Leucocitos, 13 x 10%; Resolucion gradual En la segunda recu-
(19). dades. eosinofilos, 17%.  durante 2 meses.  rrencia se admi-
Titulo de Ac. anti-  No respuesta a  nistr6 15 mg/dia
VZVx4.S. aureusy  tto. Atb, aciclovir  deprednisonacon
Streptococcus he-  oral o antisépti- ~ mejoria.
molitico: aisladosde  cos topicos.
as lesiones.
14 F 5  Desconocida. C. cabelludo, tronco  Fiebre; leucocitos, 47 x No respuesta a tto. Nuevas lesiones se

y ambas extremi-
dades.

10%  eosindfilos,
55%; anemia, médu-

Atb, aciclovir oral o
antisépticos topi-

desarrollaron du-
rante 2 meses.

Actas Dermosifiliogr 2000,91:343-348



S. APARICIO Y COLS.—SINDROME DE WELLS EN LA INFANCIA. PRESENTACION DE UN CASO Y REVISION DE LA LITERATURA

347

TABLA I: PRINCIPALES CARACTERISTICAS DE LOS CASOS PUBLICADOS DE SINDROME DE WELLS INFANTIL (Continua-

cion)
. . Factor P .
Caso  Referencia Afio Sexo Edad Localizacién Otros hallazgos Tratamiento Curso
la 6sea infiltra-  cos. Un afo de segui-
da por eosindfilos, miento sin reci-
S. aureus: aislados divas.
de las lesiones. Lin-
fadenopatia, prurito,
artralgias.
15 M 1,5 Desconocida. Cara, ambas extre- Afebril; leucocitos, 20 x Recurrencias mode-
midades. 10% eosindfilos, 13%; Gradual resolucién  radas o severas
anemia, IgEelevada,  durante 2 meses.  durante 2 afios.
S. aureusy Strepto-  Norespuestaatto.
coccus hemoliti-  Atb o antisépticos
co: aislados de las  orales.
lesiones.
16 M 9  Desconocida. Cara, troncoy ambas  Fiebre; leucocitos, 19 x Recurrencias.
extremidades. 10%  eosinéfilos, Esponténea resolu-
13%. cion durante 2 se-
17 1991 M 6  Varicela. Cara, tronco y ambas manas. No recurrencias en
Reichel y cols. (7). extremidades. Leucocitos N; eosindfi- Espontanea durante  los 4 meses si-
los, 3%. Titulo d+e 1 mes, se utilizd  guientes.
VZV 1:32. ac. de triancino-
lona al 0,1% en
18 1991 M 8  Desconocida. Cara posterior del unguento. Espontdnea tras
Noda y cols. (23). muslo. No sintomas asociados; No tratamiento. 5 meses.
19 1995 F 4 Picaduradeabeja. C.cabelludo, cuello, ~ eosinofilosN. Se complicé por in-
Anderson y cols. tronco y extremi-  Fiebre; leucocitos, 46 x Mejoria con esteroi-  fecciones secun-
(21). dades. 10%  eosinéfilos,  des.Recurrenciaa  darias y sepsis,
19%; IgE e IgA ele-  los17dias,necesi-  dejando una alo-
vadas, anemia, hipo- ~ tando aumentarla  pecia cicatricial. Se
albuminemia, dolor  dosis. utilizaron antibiéti-
severo, microorga- cos y analgésicos.
nismos aislados de
las lesiones con sep-
20 1997 F  Con- Anemiadelamadre C.cabelludo, tronco, SIS © hipotension. Cedian espontanea-
Garty y cols. (22). génito  enembarazoque  mufiecas. A'los 2,5 afios: leucoci-  Atb, antifungicos, es-  mente con reci-
traté con hierro, tos, 14x 10%eosin6-  teroidesineficaces.  divas.
vit. E'y «reme- filos, 25%; anemia.
dios naturales».
21 1998 M 11 Picadura. Atopia, ri- Extremidades infe- Recurrencias leves.
Herreray cols. (12). nitis, asma. rioreseingles.  Leucocitosy eosindfilos Respuesta parcial a
2 1998 M 7  Genética. Extremidadesytron- ~ N:IgN- esteroides0picos. - gitiples recurren-
Davis y cols. (11). co. Eosindfilos en sangre, Respuesta parcial a  cias que se trata-
1.875/ml. Eosinofia ~ 20mg/diadepred-  ban aumentando
enméduladsea.lgM,  nisona. Durante 4 dosis de esteroide.
A,G ligeramenteele-  meses estuvo en
vados. Retraso men-  tratamiento con
tal y estatural con  colchicina  con
F 5  Genética. Mufiecas y pies con otras deformidades.  buena respuesta. Mltiples recurrencias
generalizacion en  Eosindfilos en sangre:  No tratamiento. que sefueron espa-
meses de verano. 1.825/ml. Eosinéfilos ciando en el tiempo.
23 1999 F 12 Desconocida. Exiremidades infe- o MedUia0sea Somnolencia. Hiper-
Aroniy cols. (24). riores. Eosinofilia. IgE N. Cetiricina. pigmentacion.
24 1999 F 4 Desconocida. Manosy pies. Recurrencias con la

Aparicio y cols.

Eosindfilos en sangre,
10%.

Bajas dosis de este-
roides.

disminucion de la
dosis.

F: femenino. M: masculino. Edad en afios (excepto s: semanas). CBS: contaje de leucocitos en sangre periférica. N:
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normal.
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buena respuesta temporal al tratamiento con colchi-
cina (11). A pesar de todo, y pese a las recurrencias,
el cuadro tiende a la resolucién tras un periodo de
tiempo variable.

Abstract.—A 4-year-old girl had erythematous,
swollen plaques on her hands and feet. Histology
showed a dense infiltrate of eosinophils and «flame
figures». No triggering factors or associated diseases
could be identified. The patient responded well to
systemic corticosteroids.

Well’s syndrome is very unusual in children, and so
far only 23 cases have been reported under the age
of 15.

Aparicio S, Torrelo A, Mediero I1G, Zambrano A. Wells’ syndrome
in childhood. Report of a case and review of the literature. Actas
Dermosifiliogr 2000,91:343-348.

Key words: Children. Eosinophilic cellulitis. Flame
figures.
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