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Sindrome em questao

Vocé conhece esta sindrome?

Do you know this syndrome?

Cl4udia Mrcia Resende Silva '
Gil Patrus Mundim Pena *

RELATO DO CASO
Paciente do sexo masculino, 68 anos, branco, com
quadro cutineo de inicio subito ha trés anos, prurigi-
noso, constituido por placa eritémato-violacea na face
posterior do antebraco D (Figura 1) e les6es vésico-
bolhosas, tensas, com conteddo seroso ou serossan-
giinolento, nas maos (Figura 2), pés e abdomen. As
mucosas estavam poupadas, o paciente apresentava-
se afebril e em bom estado geral, nio fazendo uso
regular de qualquer medicacao.
O exame anatomo-patolégico revelou edema acentua-
do da derme superficial e infiltrado dérmico difuso e
intenso contendo mononucleares e eosinofilos, sem
evidéncia de vasculite (Figura 3). O mesmo tipo de
processo inflamatério estendia-se até o subcutaneo
(Figura 4). Presenca de focos de material granular,
parcialmente eosinofilico, junto a fibras colagenas da
derme reticular, configurando “figuras em chama”
(Figura 5). A imunofluorescéncia direta foi inespecifi-
ca, com depdsitos continuos e homogéneos de IgM na
zona da membrana basal e nas paredes dos vasos da
derme papilar.
Os exames laboratoriais revelaram leucocitose
(13.800) com eosinofilia relativa e absoluta (12,9%,
1.780). A pesquisa de porfirinas na urina, FAN, anti-
coagulante ldipico, anticardiolipina foi negativa, e a
dosagem de complemento total e fracoes, normal.

O quadro foi resistente a terapéutica inicial
com anti-histaminicos, sulfona e montelucaste sédico
e sO respondeu a corticoterapia oral (1Img/kg/dia, com
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redugio conforme a melhora clinica, e empregado
apenas na vigéncia das lesdes cutineas). A evolucao
foi ciclica, com surtos de intensidade, duragao e
intervalos variaveis. Ha seis meses o paciente encon-
tra-se sem lesoes.

FIGURA 1: Placa eritémato-violicea na face
extensora do antebraco
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FIGURA 2 : Vesicula serossangtiinolenta na borda lateral da mao

QUE SINDROME E ESTA?
Sindrome de Wells

Em 1971, sob a denominagio de “dermatite
granulomatosa recorrente com eosinofilia”, Wells des-
creveu quatro pacientes com dermatite aguda prurigi-
nosa caracterizada clinicamente pela presenca de pla-
cas eritematosas extremamente semelhantes as
encontradas na celulite bacteriana.' Em 1979, Wells e
Smith acrescentaram 0ito novos casos a sua casuistica
inicial e simplificaram o nome para “celulite eosinofi-
lica”.? Em homenagem ao autor, o epdnimo “sindro-
me de Wells” passou entdo a ser empregado.

A sindrome de Wells (SW) é dermatose inflama-
toria idiopatica rara, descrita em todas as idades e
sem predile¢io por sexo. O curso é benigno, recor-
rente, com os surtos surgindo a intervalos que variam
de meses a anos, geralmente com intensidade decres-
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FIGURA 4 : O infiltrado rico em eosindfilos se
estende ao tecido adiposo
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FiGURA 3 : Intenso edema da derme e infiltrado com
mononucleares e eosindfilos

cente até a resolucio completa do quadro.’

A apresentacao clinica classica, apds curto
periodo prodromico de ardor e prurido, é constitui-
da por placas eritematosas, inicas ou multiplas, aco-
metendo qualquer area corporal, com preferéncia
pelas extremidades. Vesiculas, bolhas e lesoes urtica-
riformes também podem ser encontradas, bem como
diferentes tonalidades (violacea, azulada ou acinzen-
tada) nas placas. Essas, ao involuirem, podem dar
lugar a alteracoes atréficas esclerodermia-similes. E
freqiiente a eosinofilia periférica. A sintomatologia
sistémica é, em regra, discreta ou ausente.

Os achados histopatologicos sio dinamicos e
tipicos. Na fase inicial, o edema da derme papilar é
intenso, eventualmente com formacao de bolha sube-
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pidérmica. O difuso infiltrado eosinofilico estende-se
até o tecido adiposo. Posteriormente, massas de his-
tiocitos e eosindfilos aderentes aos feixes colagenos
formam as chamadas figuras em chama. Na fase reso-
lutiva, os histiocitos se dispoem em palicada em torno
das figuras em chama. A vasculite estd consistente-
mente ausente."’

As figuras em chama sao sugestivas, porém nao
patognomonicas, da SW e podem ser encontradas,
em numero variavel, apenas nas fases aguda e subagu-
da. Sao também descritas em quadros tio diversos
como penfigéide bolhoso, picadas de inseto, ecze-
mas, dermatofitoses, herpes gestacional e escabiose.

A etiologia e a patogénese permanecem obscu-
ras. A proteina basica maior, responsavel por 50% do
conteudo dos granulos dos eosindfilos, é dotada de
reconhecida toxicidade contra parasitas e tecidos. Sua
acao nas fibras colagenas, a partir da desgranulacao
dos eosindfilos, poderia ser responsavel pela forma-
¢ao das figuras em chama.’ A interleucina ’, responsa-
vel pela mobilizacio dos eosindfilos a partir da medu-
la 6ssea, apresenta niveis elevados na SW.°

A sindrome tem sido relatada em associacao
com picadas de inseto, infeccoes fingicas, bacterianas
virais e parasitarias, distirbios hematolégicos e linfo-
proliferativos, medicamentos e vacinas. Na maioria
dos casos nao se consegue detectar o fator desenca-
deante.”

Em razao do nimero tio elevado e diversificado
de fatores associados ou desencadeantes, a existéncia
da SW é questionada por alguns autores que advogam
a hipétese de um padrio reacional comum a diferentes
estimulos. Outros, contudo, defendem sua autonomia
nosolégica com base na associagao de: a) quadro clini-
co marcante; b) alteragoes histoldgicas nio patogno-
monicas, porém diagnoésticas quando associadas as
manifestacoes clinicas cldssicas; c) curso tipico.” Assim,
o simples achado histolégico de infiltrado eosinofilico
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e figuras em chama nao é, por si sO, suficiente para se
estabelecer o diagndstico, uma vez que pode ser
encontrado em outras doencgas. A énfase nos achados
histoloégicos, em detrimento da clinica e da evolugao, é
possivelmente responsavel pelo nimero excessivo, e
eventualmente erroneo, de casos relatados de SW que
nao perfazem a associagao clinico-histolégico-evolutiva
necessaria ao diagndstico.

Os principais diagnosticos diferenciais incluem
celulite bacteriana (CB), sindrome de Churg-Strauss
(SCS), sindrome hipereosinofilica (SH) e fasciite eosi-
nofilica (FE).

A CB apresenta placas eritematosas, dolorosas
a palpacao, com calor e edema, que respondem pron-
tamente a administragao de antibiéticos.

A SCS caracteriza-se pela associagio de asma,
eosinofilia periférica, vasculite, presenga de auto-anti-
corpos P-Anca e granulomas cutaneos e sistémicos. O
prognostico € resevado. A SW compartilha com a SCS
a eosinofilia periférica e tissular e as figuras em
chama, porém sem vasculite.

A SH é rara desordem linfoproliferativa, de
prognostico reservado, com produgio excessiva de
eosinodfilos e acometimento multissistémico. As alte-
racoes cutaneas podem ser semelhantes as da SW
(papulas, nédulos ou placas eritematosas, lesoes urti-
cariformes e angioedema),’ mas os achados histopa-
tolégicos sao inespecificos com auséncia de figuras
em chama e infiltrado granulomatoso.’

A FE apresenta inicio agudo e curso prolonga-
do, com as lesoes resolvendo-se lentamente ao longo
de meses ou anos. O infiltrado eosinofilico é mais
profundo, e a associacio com artrite € freqiiente.

Embora diversas drogas tenham sido relatadas
no tratamento da SW (anti-histaminicos, sulfona, gri-
seofulvina, inibidores de leucotrienos, etc), os resul-
tados mais consistentes parecem ser obtidos com os
corticoesterdides orais. a
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Resumo: A sindrome de Wells é dermatose inflamatéria benigna rara, de curso recorrente,
descrita em todas as idades e sem predilecao por sexo, de etiologia e patogénese desconhe-
cidas. Embora sua autonomia seja questionada, a sindrome de Wells é entidade distinta cujo
diagnoéstico se faz pela combinacao de quadro clinico marcante, achados histopatolégicos
tipicos quando associados a clinica, e curso caracteristico.

Palavras-chave: Celulite; Celulite/diagnoéstico; Eosinofilia

Abstract: Wells’ syndrome is a rare, benign, recurrent, inflammatory dermatosis affecting
all age groups, with no sex predilection. Its etiology and pathogenesis remain unknown.
Although its autonomous existence is questioned by some, Wells’ syndrome is a distinct
disease entity diagnosed by the combination of a striking clinical picture, typical
bistological finding when associated to the clinical features, and a characteristic

time course.
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