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Eosinophile Zellulitis (Wells-Syndrom)

Eosinophilic Cellulitis (Wells’ Syndrome)

Zusammenfassung

Der histologische Nachweis von flame figures bei einer Reihe an-
derer Erkrankungen mit Gewebseosinophilie hat das Wells-Syn-
drom als eigene Entitdt zundchst infrage gestellt. Sorgfiltige kli-
nische und histopathologische Studien haben inzwischen die Ei-
genstdndigkeit des Krankheitsbildes unterstrichen. Die Derma-
tose ist durch sich rasch ausbreitende erythemato-6dematose
anuldre bis bulldse Ldsionen, spdter morpheaartige Plaques ge-
kennzeichnet. Histologisch finden sich flame figures und Eosino-
philie. Bluteosinophilie ist nicht obligat. Es wird {iber zwei Pa-
tienten mit dieser seltenen eosinophilen Dermatose unbekann-
ter Atiopathogenese berichtet. Bei beiden Patienten wurde die
Diagnose aufgrund des klinischen Erscheinungsbildes, paraklini-
scher Befunde mit Bluteosinophilie sowie des charakteristischen
histologischen Bildes gestellt. Ausléser waren im ersten Fall ein
Insektenstich, im zweiten Fall eine Polychemotherapie bei Mam-
makarzinom. Die Erscheinungen heilten im ersten Fall unter
40 mg Prednisolon und im zweiten Fall spontan ab.

Einleitung

Das Wells-Syndrom ist eine seltene, chronisch-rezidivierende
entziindliche Dermatose unbekannter Pathogenese und Atiolo-
gie. Die Erstbeschreibung erfolgte durch Wells 1971 als rezidivie-
rende granulomatése Dermatitis mit Eosinophilie, 1979 erhielt
sie durch Wells und Smith die heutige Bezeichnung eosinophile

Abstract

The observation of flame figures in some other diseases with tis-
sue eosinophilia called in question the existence of Wells’ syn-
drome as a distinct entity. But several clinical and histopatholo-
gical studies has proved the Wells’ syndrome as a distinct entity.
It is defined by the following criteria: sudden onset of annular
erythemato-edematous and bullous lesions, in a later stage mor-
phea-like blue-slate-colored plaques; a histological picture usu-
ally characterized by the presence of flame figures; non-constant
blood hypereosinophilia. We report the cases of two patients
with this rare eosinophilic dermatosis with an uncertain etiopa-
thogenesis that was diagnosed because of the typical clinical
picture, the blood hypereosinophilia and the histological fea-
tures. Potential precipitating events were in our first patient an
insect bite, in the other patient a polychemotherapy because of
breast carcinoma.

Zellulitis [1,2]. Die Erkrankung ist gekennzeichnet durch eine ty-
pische Klinik mit erythematds-lividen, édematésen, z.T. bull6-
sen, rezidivierenden Hauterscheinungen, Fieber, Krankheitsge-
fiihl, Bluteosinophilie (nicht obligat) sowie durch charakteristi-
sche histologische Merkmale mit Gewebseosinophilie und flame
figures (Flammenfiguren) und im weiteren Verlauf einem granu-
lomatdsen Infiltrat. Atiologisch wird eine Hypersensitivitits-
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Abb.1 Lokalbefund
am linken FuR.

Abb.2 Erythematos-
vesikulGse Lasionen
am linken Bein.

reaktion auf verschiedene Fremdantigene angenommen. Die
Dermatose spricht prompt auf systemische Kortikoide an oder
heilt spontan ab.

1. Fallbericht

Anamnese

Bei dem 26-jdhrigen Patienten entwickelten sich am Folgetag
nach einem Insektenstich in die linke laterale FuRkante eine
bliulich-livide Verfirbung und ein Odem in Umgebung und am
linken FufSriicken. Zwei Tage spater war der gesamte linke Fuf3
betroffen. Am 3.Tag dehnten sich die Hauterscheinungen in
Form von Erythemen und kleinen Bldschen auf das linke Bein
aus mit Ausbildung einer Blase am linken 2. Zeh. Der Patient be-
richtete auch tiber die Anwendung von Ansudor-Puder (Dialumi-
nium-chlorid-pentahydroxid-Komplex, Triclocarban), allerdings
zuletzt 3 Tage vor Auftreten der Lisionen.

Hautbefund

An beiden FuRriicken findet sich ein Odem, links > rechts. Am
linken lateralen Fu und FuRriicken livides flichiges Erythem so-
wie exkoriierte Einstichstelle und Blase am linken 2. Zeh (Abb. 1).
Am linken Knie und Oberschenkelstreckseite, in der linken Knie-
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Abb.3 Gewebseosinophilie und flame figures im Corium (HE
100fach).

kehle, am Thorax rechts, an beiden Armen und am Kinn papulo-
vesikulose Effloreszenzen, z.T. gruppiert, z.T. konfluierend
(Abb. 2). Guter AZ, keine LKS, kein Fieber.

Labor

Eosinophilie von 30% im peripheren Blut (Kontrolle nach 7 Ta-
gen: normwertig).

Auto-AK negativ, zirk. IK normwertig.

Mikrobiologie: Kein Anhalt fiir Virus-, Chlamydien-, Borrelienin-
fektion.

Allergologie: Ges.-IgE erhoht (695 kU/1).

Histologie

Im Corium auffallende Gewebseosinophilie sowie Nachweis von
flame figures (Abb. 3). DIF (blasige Hautldsion): Nachweis von
IgA- u. IgM-Niederschldgen in der GefdRSintima aller Schichten.

Therapie und Verlauf

Unter einer systemischen Therapie mit initial 40 mg Predniso-
lon/die war die Dermatose nach 11 Tagen vollstdndig abgeheilt.
Eine spatere Testung mit Insektengiften (in vivo/in vitro) und An-
sudor-Puder verlief negativ.

2. Fallbericht

Anamnese

Die 46-jdhrige Patientin entwickelte 1 Monat nach Beendigung
der Polychemotherapie mit Cyclophosphamid, Mitoxantron und
5-Fluorouracil aufgrund eines invasiv duktalen Mammakarzi-
noms (Zustand nach Mamma-Ablatio rechts mit LK-Entfernung)
eine Pneumonie und im Anschluss daran juckende Papeln, rot-
lich-livide, schmerzhafte bis handflichengroRe Infiltrate am
Stamm und an den Oberarmen. Einen Monat spdter verschlech-
terte sich das Allgemeinbefinden mit Fieber bis 38,8 °C, Mattig-
keit und Knochenschmerzen.

Hautbefund

Am Stamm und an den Oberarmen finden sich juckende Papeln
sowie rotlich-livide, schmerzhafte bis handflachengrofSe Infiltra-
te (Abb. 4).
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Abb.4 Rétlich-livi-
der, 6dematdser
schmerzhafter Plaque
am Oberarm.

Labor

BSR 70/92, Hb 6,4, EOS 54 %, Fe 6,1, Gamma-Glob. 26,6 %.

Ubrige Laborparameter sowie Ges. IgE normwertig.

Auto-AK negativ bis auf ANF (1: 160, gesprenkelt).

Kein Paraprotein, zirk. IK normwertig.

Mittels Knochenmarkuntersuchung fand sich kein Hinweis auf
eine Eosinophilenleukdmie.

In der CT und Skelettszintigraphie kein Anhalt fiir Knochenme-
tastasen.

Histologie

Zahlreiche Eosinophile im Corium, flame figures, Histiozyten
und Riesenzellen (Abb. 5).

DIF: C3-Niederschldge in der GefdRintima des mittleren Cori-
ums.

Therapie und Verlauf

Die Hauterscheinungen bildeten sich tiber rétlich-brdunliche Re-
siduen zuriick und waren nach 2,5 Monaten spontan abgeheilt.
Epikutan- und Scratchtest mit den verwendeten Zytostatika wa-
ren negativ.

Diskussion

Das Wells-Syndrom verlduft gewohnlicher Weise in zwei Stadien
nach einem kurzen Prodromalstadium mit Juckreiz und Brennen.
Das erste oder zelluldre Stadium, welches einige Tage bis zu 3 bis
4 Wochen persistiert, ist gekennzeichnet durch multiple, selten
solitdre klein- und grofRflichige Erytheme mit urtikarieller Note
und scharfer Randbegrenzung, Odem, Blasen mit rascher peri-
pherer Ausbreitung an Stamm und Extremitdten, Pruritus, evtl.
Schmerzen. Das zweite oder sklerodermiforme Stadium zeigt
eine zentrale Riickbildung des Erythems mit einem zundchst
blasseren, dann rotbraunen bis blaugrauen Farbton, der Rand
wird rotlich oder violett wie bei der Morphea [3,4].

Abb.5 Granulomatéses Stadium mit Eosinophilen, Histiozyten, Rie-
senzellen und flame figures (HE 400fach).

Systemische Zeichen wie Fieber und Krankheitsgefiihl sind sel-
ten vorhanden. Bluteosinophilie ist ein haufiges, aber nicht obli-
gates Merkmal und korreliert nicht mit der Schwere des momen-
tanen Erkrankungszustandes. Die Riickbildung erfolgt spontan
oder unter Therapie mit systemischen Kortikosteroiden ohne Re-
siduen. Die Mehrzahl der Patienten hat Rezidive in den gleichen
Arealen, auch nach langer Latenzzeit [5,6]. Eine Alters- und Ge-
schlechtsbevorzugung liegt nicht vor. Die Dauer der Erkrankung
ist sehr variabel. Sie kann subakut fiir Monate bis Jahre verlaufen
oder in die komplette Remission gehen [5].

Histologisch finden sich je nach Stadium unterschiedliche Befun-
de: akutes Stadium mit Eosinophilen im Gewebe und Odem;
subakutes Stadium mit Histiozyten, Eosinophilen und flame fi-
gures; Riickbildungsstadium mit Histiozyten in Umgebung der
flame figures, granulomatdses Infiltrat, histiozytische Nekrobio-
se und Persistieren der flame figures [3].

Als assoziierte Erkrankungen oder Ausldse- bzw. Triggerfaktoren
sind Insektenstiche, Parasiten (Onchocerciasis u. Ascaris lumbri-
coides), virale Infektionen (Varizellen, Mumps), unerwiinschte
Arzneimittelreaktionen, zugrundeliegende myeloproliferative/
hdmatologische Erkrankungen, Neoplasien, Autoimmunerkran-
kungen, atopische Diathese, mykotische Infektionen, Ektoparasi-
ten; Impfungen, mit Penicillin behandelte Erysipele sowie Dia-
betes mellitus bekannt [3,5,7,8]. Bei unseren vorgestellten Pa-
tienten kamen auslésend bzw. assoziiert zum einen vermutlich
ein Insektenstich und zum anderen die Chemotherapie bei Mam-
makarzinom oder die Pneumonie in Betracht. Bei beiden Patien-
ten fiel die allergologische Diagnostik negativ aus.

Atiopathogenetisch wird eine Hypersensitivititsreaktion auf
verschiedene Fremdantigene angenommen [6,9,10]. Nach Anti-
gen-Stimulation infiltriert eine hohe Anzahl eosinophiler Granu-
lozyten die Region, degranuliert und verursacht eine exzessive
Gewebszerstérung. Das eosinophile major basic protein (MBP)
mit zytotoxischen Eigenschaften ist im betroffenen Gewebe
nachzuweisen und ca. zur Hilfte in den Granula der Eosinophi-
len enthalten, es stimuliert die Histaminausschiittung aus Baso-
philen, neutralisiert Heparin und stimuliert die Pldttchenaggre-
gation. MBP ist wahrend der Degranulation erhéht, kann sich an
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Kollagenfasern binden mit dem Resultat einer strukturellen und
morphologischen Alteration der Fasern. Die von MBP umgebe-
nen Kollagenfasern werden als flame figures (Flammenfiguren)
bezeichnet [3,6]. Flame figures reprdsentieren Eosinophilenakti-
vitdt und Degranulation, sie sind nicht pathognomonisch fiir das
Wells-Syndrom und kommen auch bei anderen Dermatosen mit
eosinophiler Infiltration vor [4], wie beispielsweise bullésem
Pemphigoid, Insektenstichreaktionen, Parasiten- und Dermato-
phytenbefall, Hypereosinophiliesyndrom und eosinophiler Pan-
nikulitis. Das Wells-Syndrom ldsst sich von den genannten Der-
matosen gut durch die typische Klinik abgrenzen.

Die im Allgemeinen benigne verlaufende Erkrankung ist wahr-
scheinlich hdufiger als bisher angenommen und sollte in die Dif-
ferenzialdiagnose urtikarieller, morpheaartiger und auch blasen-
bildender Erkrankungen sowie auf Antibiotika nicht ansprechen-
de zundchst diagnostizierte Erysipele oder Phlegmonen einbezo-
gen werden.
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