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WellsGv syndrom je vzacné recidivujici granulomatézni kozni onemocnéni s ¢astym nalezem eozinofilie v krevnim obraze.
Onemocnéni klinicky pfipomina bakteridlni celulitidu. Diagnéza je stavovena na zakladé klinického obrazu a histopatologic-
kého nalezu, kde jsou typickym nalezem tzv. ,flame figures”.
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Well’s syndrome

Wells’ syndrome is a rare recurrent granulomatous dermatitis with eosinophilia in blood count. Clinically it resembles bacterial
cellulitis. The diagnosis is established by histopatological findings, where typical feature called ,flame figures” are found.
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Uvod

Wellsdv syndrom (WS) byl poprve popsan
vroce 1971 Wellsem jako granulomatézni dermati-
tida s tendenci k rekurencim a obrazem eosincfilie
v krevnim obrazu. Tato jednotka byla zndmé pod
nazvem eosinofilni celulilida az do roku 1979, kdy
byla pfejmenovana na Wellstv syndrom (1, 2).

Wells@iv syndrom je vzacné se vyskytujici
onemocnéni, pocet celosvétové popsanych pfi-
padl v dostupné literatufe se pohybuje v roz-
mezi 50-200 pripadd. Vétsinou postihuje dospé-
|é pacienty, bez ohledu na pohlavi a rasu (2, 3).

Patofyziologie choroby neni zndmd, moh-
lo by se jednat o imunopatologickou reakci
pozdniho typu (tj. reakce IV. typu) na réizné
endogenni a exogenni stimuly u pacientd s ab-
normalni a nedostate¢nou expresi eozinofild.
Existuji velmi omezend data stran povrchovych
molekul eosinofill, adhezivnich molekul a cy-
tokin( Ucastnicich se patofyziologického po-
chodu u WS, nicméné byly prokazany zvysené
hladiny interleukinu-5 (IL-5) a eozinofilniho kati-
onického proteinu (ECP) v periferni krvi a v kdzi
pacientd. Tyto hladiny koreluji se zavaznosti
choroby. IL-5 mobilizuje eosinofily z kostni dre-

né do periferni krve a nasledné zpasobi jejich
migraci do kize a jinych tkdni zménou exprese
povrchovych molekul eosinofilt a rovnéz zvysi
expresi CD25, komponenty IL-2 receptoru, ktery
je zapojen do degranulace eosinofil. Jednim
z proteint eosinofilnich granul je ECP, ktery je
pravdépodobné jeden z toxickych protein
zodpovédnych za destrukci tkdné (toxic tissue
damage) u WS (1, 4).

Obr. 1. LokdlIni ndlez pfi pfijimu

Spoustécim faktorem choroby mze byt
hmyzi kousnuti, virova, mykoticka a parazitarni
infekce, 1éky, ockovani, nddorovd onemocnéni
vcetné onemocnéni myeloproliferativnich, v ne-
posledni fadé i autoimunitni choroby (1, 5).

Klinicky obraz

Pribéh onemocnéni Ize rozdélit do dvou

fazi. V prvni fazi pacient pocituje paleni nebo
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Obr. 2. Pravd horni koncetina

Obr. 5. Dolni koncetiny

svedéni kiize, nasledné se objevuji jednotlivé
¢i mnohocetné zivé cervené edématozni plaky

pfipominajici celulitidu. Mohou se také vytvofit

papuly, noduly, vezikuly az buly s hemoragickym
Ci zkalenym obsahem. Pomérné vzacné je akutnf

stadium doprovazeno celkovymi pfiznaky, jako
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Obr. 3. 1.tyden terapie

je subfebrilie, celkova nevolnost, atralgie. V krvi

byva pfitomna eozinofilie. Druhé faze onemoc-
nénf je charakterizovana postupnou involuc 1ézf
trvajici 2-8 tydnd. LoZiska se hojf ad integrum,
mUze se vytvofit morphea- like atrofie kiize a hy-
perpigmentace. Po kompletni regresi je mozna
rekurence onemocnéni (2, 3, 6).
Pokud klinicky obraz budi podezfeni na WS,
je nutné provést histopatologické vysetrenti.
Histopatologicky obraz se lif dle faze one-
mocnéni.V akutni fazi je charakteristicka pfitom-
nost edému koria s difuznimi granulocytarnimi,
prevazné eosinofilnimi, infiltraty, pozdéji nacha-
zime shluky histiocytd a eosinofild, které pali-
sadovité obklopuji kolagennfi vazivo s volnymi
eosinoflnimi granulemi a buné¢nym detritem —
tyto struktury se nazyvaji flame figures”.
Konecnéd faze involuce je typickéd postupnym
ubyvéanim eosinofild. Histiocyty a obrovskobu-
nécné bunky obklopujici ,flame figures” davaj
vznik granulomdm. Obcasny nélez dilatace cév
a poskozeni cévnich stén neodpovidd zméndm
pfi vaskulitidé, kterd neni u WS pfitomna (6).
Flame figures nejsou pro WS patognomické,
mohou byt piftomny i u Churg-Straussové syndro-
mu, u pemphigoidu (v¢etné gestacniho), hmyziho
Stipnuti, parazitarnich infekcf a jinych (3,7,89).

Lécba
V 1é¢bé se pouziva fada lé¢ebnych postupd.

Nejucinéjsi terapie je terapie celkovymi kosti-
kosteroidy (Prednison v ddvce 2 mg/kg/den po
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Obr. 6. Levd horni koncetina

Obr. 8. Levd horni koncetina

S —

dobu 1 tydne, poté se snizovanim davky béhem

2 az 3 tydn0). V pripadech casto recidivujicich
forem WS nékteff autofi navrhuji uzivani 5 mg
Prednisonu obden dlouhodobé. Lokalni kosti-
kosteroidy jsou rovnéz ucinné, ale pouze v pri-

padé mirnéjsiho prlbéhu onemocnéni nebo
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v pfipadeé reziduélnich 1ézi. Byly popséany pfiipady
Uspésné Iécby pomoci nizké davky cyklosporinu
Av pfipadé WS neodpovidajictho na lé¢bu korti-
kosteroidy. Dalsi lé¢ebnou modalitou je Dapson,
ktery |ze uzit bud samostatné i s kortikosteroidy
ke snizeni jejich negativnich vedlejsich ucinkad.
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Obr. 7. Pred dimisi

Antihistaminika mohou byt pouzita k Ulevé od

svédéni, nemaji vsak vliv na prdbéh nemoci (3).

Pokud je WS vyvoldn zndmym vyvolavajicim
faktorem, 1é¢ba vede k regresi projeva WS.

| v pfipadé spravné vedené Iécby je reku-
rence WS mozna (3).

Diferencidlni diagnostika zahrnuje bakte-
ridlnf celulitidu, kopfivku, kousnuti hmyzem,
polékové reakce, granuloma annulare, lymskou
borelidzu a dalsi jednotky (2).

WellsGv syndrom nenf ¢asto spravné dia-
gnostikovéan a proto byvéa neadekvétné lécen.
Eosinofilni celulitida by méla byt soucasti dife-
rencidlni diagnostiky pro celulitidu s atypickymi
projevy a neadekvatné reagujici na lé¢bu (3).

Kazuistika

Pacient, 68lety muz, ddchodce, byl pfijat
k diagnostické hospitalizaci a terapii puchyrnaté
dermatdzy nejasné etiologie. Osobni anamnéza
byla bezvyznamnd, celkové neuzival Zadné léky,
alergie neudaval. Drive pracoval jako strojvedouci.

Prvni projevy se objevily v poloviné led-
na 2016, popisoval je jako 3 tydny trvajici sve-
déni celého téla s rozvojem enantému, kterému
predchazela préce ve sklepé. Na lytku levé dolni
koncetiny zpozoroval 3 loZiska s centralnim vpi-
chem, kterym nevénoval vétsi pozornost. Myslel

si, Ze ho postipal drobny polétavy hmyz.
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Na doporuceni spadového dermatologa
byly opakované intramuskuldrné podany kor-
tikosteroidy, lokalné byla aplikovana kortikoste-
roidnf a keratolytickd externa. Postupné doslo
k progresi nélezu.

Pfi pfijmu na nase oddéleni byl na hornich
a dolnich koncetindch patrny splyvavy erytém,
otok, drobné plihé vezikuly a buly s ¢irym ob-
sahem a Cetné povrchové eroze s madidaci
a deskvamaci kize na periferii.

Diferencidlné-diagnosticky jsme zvazovali
buldzni impetigo, bulézni pemphigoid, iritacni
dermatitidu. Stéry z vezikul na bakteriologické
vysetfeni byly negativni.V laboratornim obraze
dominovala vyrazna eozinofilie (17,60% eozinofi-

|G v diferencialnim rozpoctu).
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