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Summary

Wells sendromu veya eozinofilik seliilit, patogenezi tam
olarak bilinmeyen, karakteristik histopatolojik bulgular: olan,
¢ok nadir goriilen, tekrarlayici, inflamatuar bir hastaliktir. Bu
makalede, klinik ve histopatolojik bulgulart ile Wells sendromu
tamist alan bir hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Wells sendromu, eozinofilik seliilit
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Wells sendromu, veya eozinofilik seliilit, pato-
genezi tam olarak bilinmeyen, nadir, tekrarlayici
bir inflamatuar derinatozdur. i1k kez 1971 'de Wells
tarafindan 'eozinofili ile seyreden tekrarlayici
graniilomatdz dermatit' olarak tanimlanan bu
hastalikta kasintili, eritemli veya mavimsi-gri, en-
dure, bakteriyel seliilit benzeri erupsiyon izlenir.
Ayrica eritemli papiiller, nodiiller ve biiller de go-
zlenebilir (1). Sistemik semptomlarin nadir oldugu
bu hastalikta sik olarak periferik eozinofili saptanir.
Histopatolojik incelemede dermiste karakteristik
olarak eozinofili ve 'alev figiirleri' (flame figures)
izlenir. Literatiirde bugiine dek Wells sendromu

olan sadece 70 kadar olgu bildirilmistir (2-4).

Bu yazida, Wells sendromu tanist alan 28
yasindaki bir bayan hasta sunulmakta, hastaligin
patogenezi ve tedavisine yodnelik son goriisler
bildirilmektedir.
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Wells' syndrome, or eosinophilic cellulitis, is a very rare,
recurrent, inflammatory dermatosis of uncertain pathogenesis
with characteristic histopathologic findings. In this article, a
case with clinical and histopathologic findings of Wells' syn-
drome is presented.
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Olgu Sunumu

Yirmisekiz yasindaki bayan hasta Nisan 1997
tarihinde, sag el bilegi ve el parmaklarinda 3
glindiir varolan i¢i su dolu kabarciklar ve ufak sert-
likler  nedeniyle poliklinigimize basvurdu.
Oykiisiinden, ilk kez Subat 1997 tarihinde sirtinda
ve belinde kasintili kizarikliklar olustugu, bu
kizarikliklardan 2-3 giin 6nce ayak bileklerindeki
agr1 nedeniyle tenoksikam ve diklofenak sodyum
iceren ilaglar kullandigi 6grenildi. Bu kizariklik-
larin bdcek 1sirmasina bagli gelismis olabilecegi
soylenen ve amoksisilin tedavisi baslanan hastanin
el ve ayaklarinda 3 giin sonra i¢i su dolu kabarcik-
lar ¢ikmis. Bu yakinmalari nedeniyle baska bir has-
tanede 'ilag erupsiyonu' tanisiyla yatarak tedavi
goren hastanin ayagindaki lezyondan alinan biyop-
si orneginin histopatolojik incelemesinde Tdkosi-
toklastik ve eozinofilik wvaskiilit ile kollajen
nekrozuna ikincil geligmis graniilomatdz infiltras-
yon' saptanmis. Topikal kortikosteroidli krem ve
oral antihistaminik baslanan hasta bu tedaviden be-
lirgin yarar gormemis. Hastanin poliklinigimize
basvurmadan 5 giin dncesine dek nonsteroid antiin-
flamatuar ilaglar1 kullanmaya devam ettigi 6grenil-
di.
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Dermatolojik muayenede, her iki ayak dor-
sumunda az sayida sar1 kuruttu, eritenili papiiler
lezyonlar, sag el bilegi fleksor yiizde eritenili ze-
minde yerlesmis, 2.5 cm ¢apli bir biil ve yaninda
erode olmus baska bir biil saptandi. Ayrica el par-
yerlesim

maklarinin fleksdr yilizlerinde derin

gosteren sert vezikill ve papiiller izlendi.
Laboratuar incelemelerinde total eozinofil sayisi
1000/ml, periferik kandaki eozinofil orani % 16.5
olarak saptandi. Biil sivisindan yapilan kiiltirde
ireme olmadi. Hastanin varolan deri lezyonlar1 ve
laboratuar bulgularinin ila¢ erupsiyonu ile uyumlu
oldugu diistiniillerek burrow soliisyonu ile pan-
suman ve oral prednizolon tedavisi (40 mg/giin)
baslandi. Deri lezyonlarinin gerilemesi lizerine ko-
rtikosteroid tedavisi 3 hafta icinde azaltilarak kesil-
di. Temmuz 1997'de sol ayak iizerinde sislik ve
kizariklik nedeniyle tekrar bagvuran hastanin der-
matolojik muayenesinde, sol ayak dorsumunda 2
cmx2 cm' lik bir alanda eritem ve duyarlilik sap-
tandi. Bu kizariklik olusmadan 2 giin dnce diseti
absesi nedeniyle oral amoksisilin tedavisi baslanan
hastanin bu tedaviyi kesmesi Onerildi. Tedavinin
kesilmesi ve triamsinolon asetonid enjeksiyonu ile
eritemde gerileme gdzlendi. Ekim 1997'de sag ayak
bileginde agri. sislik ve kizariklik nedeniyle
yeniden goriillen ve dermatolojik muayenesinde
sag ayak bilegi latcralinde eriteni, 1s1 artis1 ve du-
yakinmalarinin

yarlilik hastanin

oncesinde bu kez herhangi bir ilag kullanmadigi

saptanan
ogrenildi.

Ayaktaki critemli bdlgeden alinan biyopsi
orneginin histopatolojik incelemesinde, dermiste
subkutan yag dokusuna kadar ilerleyen eozinofil
lokositlerden zengin iltihabi hiicre infiltrasyonu,
6dem ve eritrosit ekslravazasyonu izlendi.
Dermiste ayrica, fokal alanlarda yogun olarak kol-
lajen demetlerini graniiler eozinofilik materyalin
cevrelemesiyle olusan ‘alev figirleri' gdzlendi.
Alev figiirlerinin etrafinda yer yer multiniikleer dev
hiicreler saptand: (Sekil 1). Klinik ve histopatolojik
bulgularin birlikte degerlendirilmesi sonucunda,
hasta Wells sendromu tanisini aldi. Tedavisiz izle-

nen hastada son 4 ay icinde yeni lezyon gelismedi.

Tartisma

1971 yilinda Wells, baslangigta bakteriyel
seliiliti andiran, histopatolojik olarak dermal eozi-
nofili, fagositik histiyositler ve alev figiirlerinin
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Sekil I. Dermiste kollajen demetlerini eozinofilik graniiler

materyalin olusan  "alev  figiirleri"

(Hematoksilen-eozin; X! 15)

gevrelemesiyle

izlendigi lezyonlar1t olan 4 olguyu bildirmis, ve bu
hastalig1 'eozinofili ile seyreden tekrarlayici
graniilomatéz dermatit' olarak tanimlamistir (1).
Wells ve Smith tarafindan 1979'da bu hastalik igin '
eozinofilik selilit' adi uygun goérilmiis (5), ancak
daha sonra ilk tanimlayan arastirmacinin adi ile,
'Wells sendromu' olarak anilmasi yeglenmistir (6),

Olduk¢a nadir gorilen Wells sendromu,
bugiine dek 70 kadar olguda tanimlanmistir (2-4).
Tiirk¢e dermatoloji literariinde ise Wells sendromlu
olgu sunumuna rastlanmamistir. Sendrom, her yas-
ta goriilebilmekle birlikte daha c¢ok erigkinlerde
bildirilmistir. Erigkinlerde her iki cinste de esit
oranda goriilmesine ragmen, 16 yas alti ¢ocuk ol-
gularin ¢ogu erkektir (2,7-9). Lezyonlar en sik
olarak, sirasiyla, alt ekstremitelerde, gévdede, iist
ekstremitelerde, yiiz, boyun ve skalpte yerlesir (7).
Ataklar kasinti, yanma ve agr1 gibi lokal semptom-
lar1 takiben 2-3 giin siiren 'akut seliilit benzeri evre'
ile baslar. Deride bir veya birden fazla lokalize
eritemli ve O6demli plagin izlendigi bu ddnemde
bazen vezikiil ve biiller de olusabilir. Ates, halsizlik
ve artralji tabloya eklenebilir. Eritemli lezyonun
merkezinden yavas yavas iyilesmenin gozlendigi '
graniilomatdz evre' de lezyonlardaki indurasyon
devam eder ve mavi-gii renk (kursun rengi) go-
zlenir. Lezyonlarin deriden kabarik, pembe-mor
renkli bir sinir1 olabilir. Bu evre 6 haftaya dek uza-
yabilir. 'Rezoliisyon -iyilesme- evresi' nde ise mor-
feaya benzer soluk renkte, atrofik gériiniimde ve in-
filtre bir lezyon izlenir, yavas bir seyirle tamamen
normale doner (1,2,7). Sekonder enfeksiyon eklen-
mezse sikatris gelisimi nadirdir, ancak lezyonlarin
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skalpte yerlestigi olgularda atrofik alopesi gelisimi
bildirilmistir (7,8).

Wells sendromu genellikle benign bir seyir
izler. Ancak bazi olgularda perikardit, eozinofilik
pndmoni, plevral effiizyon, Raynaud fenomeni, an-
terior liveit, koroner anevrizma ve kardiyovaskiiier
arrestin tabloya eklendigi bildirilmistir (10-12).
Periferik eozinofili sik goriilen bir bulgu olmakla
birlikte her hastada saptanmayabilir (2). Ig E (9.12)
ve serum eozinofilik katyonik protein (13)
diizeyinde yiikselme olabilir.

Histopatolojik olarak, scliilit benzeri evrede
dermiste ve bazen subkutan dokuda eozinofillerden
zengin, yogun ve diffiiz bir infiltrasyon izlenir.
Papiller dermisteki 6dem  Dbelirgin olabilir.
Granulomatdz evrede eozinofillerin yanisira 'alev
figiirleri' de gozlenir. Alev figiiriiniin merkezinde
kollajen demetlerine yapisik graniiler eozinofilik
materyal, periferinde ise makrofajlar ve yabanci
cisim dev hiicreleri bulunur (1,2,5,7). Eozinofilik
materyalin eozinofil graniil kaynakli major bazik
protein igerdigi gosterilmistir (14). lyilesme
evresinde ise alev figiirlerinin yanisira histiyositik
nekrobiyozis de izlenir (7). Bazi olgularda, bizim
hastamizda da oldugu gibi subkutan yag dokusunda
da eozinofil infiltrasyonu ve alev figiirleri gdzlen-
mistir (4,7,9,14,15). Direkt imminofloresan in-
celemede ise bazal membranda ve dermiste
[gM (16), 1gG (17) ve C3 (17) de-

polanmasi1 ve fibrin (6,16) birikimi saptanmistir.

perivaskiiler

Benzer histopatolojik bulgularin, boécek 1sir-
malar1 basta olmak iizere baska hastaliklarda da
saptanmas1 Wells sendromunun varligi hakkinda
siphe uyandirmistir (5,18). Bazi arastirmacilar bu
sendromun farklt bir hastaliktan ¢ok, pekcok
hastalikta goriillebilecek dokuda eozinofili ile
karakterize bir histopatolojik reaksiyon tipi
oldugunu disinmektedirler (18). Digerleri ise, ety-
olojisi bilinen, histopatolojisinde bazen eozinofilik
infiltrasyon ile alev figiirlerinin izlenebildigi
hastaliklarin (Tablo 1) Wells sendromu olarak
degerlendirilemeyecegini, bu tant i¢in mutlaka
tipik klinik ve karakteristik histolojik ozelliklerin
bulunmasi, ve hastaligin tekrarlayici bir seyir
gostermesi gerektigini belirtmektedirler (2,19).
Bununla birlikte, bir olguda idiyopatik hipereozi-
nofilik sendrom ve Wells sendromu ig¢in karakter-
istik klinik ve histopatolojik bulgularin igice
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Tablo I. Wells sendromunun histopatolojik ayirici
tanis1 (2)

Eozinofilik infiltrasyon ve alev figiirlerinin izlendigi deri
hastaliklar1

Allerjik kontukt dermatit Herpes gestasyones

Artropod reaksiyonlari Prurigo nodiilaris

Onkoserkiyazis Yiizeye! mantar enfeksiyonlari

Mastositoma Dilin eozinofilik ilseri

Biilloz pemfigoid

ge¢mesi, iki sendromun da altta yatan degisik
hastaliklara veya ajanlara karsi gelisen anormal bir
eozinofilik yanit sonrasinda ortaya c¢iktigini,
dolayisiyla da eozinofil immiinobiyolojisi ile
baglantilt bir hastaligin farkli ifade sekillerinden
ibaret olduklarini disiindiirmistiir (20).

Wells sendromunun patogenezi tam olarak bi-
linmemekle birlikte, anormal veya kontrolsiiz eozi-
nofil yanitinin roli ilizerinde durulmaktadir (5).
Eozinofiller, goriiniimleri notrofilleri, fonksiyonlari
ise makrofajlart andiran hiicrelerdir. Cesitli sitokin-
leri {ireten ve sitokinlere yanit veren eozinofiller,
o6zellikle mukozal yiizeylerde antijen sunan hiicre
olarak gorev alir. Icerdikleri toksik katyonik pro-
teinler, ¢ok hiicreli parazitlere ve tiimorlere karsi
savunma olusturmada, ve Wells sendromu gibi
hastaliklarin patogenezinde rol oynar (21). Inter-
iokin-5 (IL-5) kemik iliginde eozinofillerin {iretimi
ve farklilagmasini saglayan en Onemli sitokindir.
IL-5 eozinofil birikimini uyarir, eozinofiller iiz-
erindeki adezyon molekiillerinin ekspresyonunu da
artirir (22), Yagi ve arkadaslari, Wells sendromu
olan ve periferik eozinofili de saptanan bir hastada,
dolasan CD4+CD7- T hiicrelerinin IL-5 igin
mRNA eksprese ettigini saptamislardir, interferon
tedavisi sonrasindaki klinik iyilesmeye, periferik
kanda CD4+CD7- T hiicre oraninin ve IL-5 igin
mRNA ekspresyonunun azalmasinin eslik etmesi
bu hiicrelerin patogenezde rol oynadigini
distindiirmiistiir (12). Baz1 arastiricilar bu hastalar-
da serumda dolasan immiinkomplekslerin, deride
immiinglobiilin ve kompieman birikiminin saptan-
abilmesi nedeniyle, Wells sendromundaki ana
olayin farkli nedenlerle tetiklenebilen bir im-
miinkompleks reaksiyonu olabilecegini, dokudaki
alev figiirlerinin ise eozinofilik materyale ikincil

olarak gelismis olabilecegini 6ne siirmislerdir (17).

T Kim Dermatoloji 1999. 9
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Tablo 2. Wells sendromunun klinik ayirict tanist (2

Seliilil benzeri evre Graniillomatdzevre

Seliitii Morfea
Ailerjik kontakt dermafil
Artropod reaksiyonlar:
Eozinoiili ile seyreden
anjioddem
Urtiker
Urtikeryal vaskiilit
flag erupsiyonlari
Figiire enlemler
Friterna multiforme
Dermatitis herpetiformis
Eozinofilik fasiit
Onkoserkiyazis
Trisinozis

Granuloma aniilare
Erilenia aniilare sanlrifigum

Wells sendromiuinun sik olarak astina, ailerjik
rinit, atopik dermatit ve kronik irtikerle birlik-
teliginden s6z edilmektedir (5). Myelosklerozis (1),
polistemia rubra vera (23), kronik lenfositik 16semi
(15) ve nonlenfositik 16semili (14)  hastalarda
Wells Varisella  (4).
kabakulak (5) gibi viral enfeksiyonlar sonrasinda,

sendromu  bildirilmistir.
nazofarenks (24) ve anal karsinomalt (15) hastalar-
da da bu sendrom izlenmistir. Streptokok farenji-
tinin (25), tekrarlayicit parotis enfeksiyonunun (26)
ve siniizitin (27) de bu sendromun ortaya ¢ikmasin-
da rolii olabilecegi iizerinde durulmustur. Penisilin
(1,6), ampisilin (5). eritromisin (14), tetrasiklin
(15), minosiklin (28), linkomisin (17), bleomisin
(15), klorambusil (15), danazol (29), asetil sahsilik
asit (17), nesdonal (17) ve folkodin (17) tedavisi ve
radyoterapi (15) ile ataklarin tetiklendigi diisiiniilen
olgular da bildirilmistir. Hastamizda Wells sendro-
muna ait ataklari, kullanilan nonsteroid antiinfla-
diklofenak

ortaya ¢ikarmis

matuar ilaglarin (tenoksikam ve
sodyum) ve/veya amoksisilinin

olabilecegi diisliiniilmiistiir. Bu ilaglarla Wells

sendromu arasindaki iliskiden daha Once
bahsedilmemistir.
Wells sendromu, etyolojisi belli olan ve

histopatoiojik olarak alev figiirleri ile eozinofilik
infiltrasyonun izlenebilecegi bazi hastaliklarla
karisabilecegi gibi (Tablo 1), klinik olarak da gesitli
hastaliklardan ayirdedilmelidir ( Tablo 2).

Wells sendromu kronik bir seyir izler, aylar
veya yillar i¢inde tekrarlar. Spontan remisyon

nadirdir. Hastalik siklikla diisiik doz sistemik kor-
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tikosteroid tedavisi ile kontrol altina alinabilir
(2,3,5,7,24). Kortikosteroid tedavisinin kesilmesin-
den hemen sonra lezyonlarin tekrarladig:r (7), ve
hatta bu tedaviden hi¢ yarar gérmeyen olgular da
bildirilmistir (8). Dapsonun sistemik kortikosteroid
tedavisinden faydalanmayan hastalarda kortikos-
teroide eklenmesi veya tek basina kullanilmasi ile
(5,14,18,20).

seyrini

iyi yanit alindigr gozlenmistir

Anfihistaminiklerin hastaligin
olarak degistirmedigi bildirilmistir (9,20). Ancak

diger antihistaininiklerden farkli olarak, ailerjik

belirgin

yanitta eozinofilik geg-faz reaksiyonunu inhibe ed-
erek antieozinofilik etki gosteren setirizin Wells
sendromunun tedavisinde denenebilir (31). PUVA
tedavisi ile, diger tedavilerden sonug¢ alinamayan
bir hastada uzun siireli remisyon elde edilmistir
(16). Rekombinan
hastaligin

interferon-g tedavisi ile
aktivitesinde azalma go6zlenmis(12),
diger hastaliklarin tedavisi ile de klinik bulgularda
gerileme izlenmistir (20,27). Bizim olgumuzda, ilk
ataklarda kisa siireli oral kortikosteroid ve par-
enteral kortikosteroid tedavisine yanit alindi,
sendromun ortaya ¢ikisini tetikledigi diisiiniilen
ilaglarin kesilmesi onerildi. Hastanin en son basvu-
rusunda izlenen lezyonlarda ise spontan gerileme

izlendi.

Cok nadir goriilen bir hastalik olmas:1 ve
pekcok dermatolojik hastalikla kolaylikla karisa-
bilmesi nedeniyle, Wells sendromunun izlendigi bu
olgunun sunulmasinin yararli olabilecegi diisiiniil-

miugstur.
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