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RESUMEN

Como esclerodermia, se designa un grupo de enfermedades y sindromes que tienen como caracteristica
comun la induracion y el engrosamiento cutaneos. El sindrome CREST (calcinosis, fenémeno de Raynaud,
alteraciones de la motilidad esofagica, esclerodactilia y telangiectasias) es una forma limitada de
esclerodermia. En esta modalidad de la entidad es tipico que el sindrome de Raynaud anteceda en afios a
la presentacion del resto de los sintomas de enfermedad. En él pueden aparecer manifestaciones de
fibrosis insterticial pulmonar, la cual se evidencia clinicamente por estertores humedos bibasales, muchas
veces sin otra forma de expresién, causa hipertension pulmonar y fallo miocardico. Es una enfermedad
rara, mas frecuente en mujeres que en hombres, de 35 a 50 afios de edad. Esta descrita en ancianos, pero
la forma de CREST es muy infrecuente después de los 25 afios. El objetivo fue presentar el caso de una
mujer de 55 afos de edad con un sindrome de CREST, un cor pulmonale y una evolucién favorable. Es una
entidad poco frecuente, pero que frente a su evidencia clinica debe insistirse en el diagndstico positivo. Se
trata de un caso interesante pues cursé con hipertensién pulmonar, cor pulmonale y su evolucién fue
satisfactoria.
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INTRODUCCION

La esclerodermia, que en sentido literal significa piel dura, designa un grupo de enfermedades y sindromes
que tienen como caracteristica comudn la induracion y el engrosamiento cutaneos. Su etiopatogenia es
desconocida, pero al parecer son tres los elementos basicos que en ella intervienen: el trastorno en la
sintesis de coladgeno, las alteraciones vasculares y las anomalias inmunoldgicas. Alrededor del 90 % de
estos pacientes presentan alteraciones cromosdmicas, sin que por el momento haya podido explicarse su
significado.

La enfermedad se clasifica en dos formas clinicas fundamentales segin la magnitud de la lesidon cutanea:
a) la difusa (que involucra al tracto digestivo, cardiovascular, respiratorio y renal), y b) la limitada (con
toma de la piel de porciones distales de los miembros y la cabeza, y en ocasiones, toma de otro érgano de
los antes mencionados). Considerar igualmente la posibilidad de la forma pre esclerodérmica y
esclerodermia sine esclerodermia, ademas de las formas localizadas lineal, morfea y nodular, que no
cursan con manifestaciones sistémicas.

Es una enfermedad rara, mas frecuente en mujeres que en hombres, de 35 a 50 afios de edad. Esta
descrita en ancianos, pero la forma de CREST es muy infrecuente después de los 25 afios (1,2).

El sindrome CREST (calcinosis, fendbmeno de Raynaud, alteraciones de la motilidad esofagica,
esclerodactilia y telangiectasias) es una forma limitada de esclerodermia en la que existe depésito de
cristales de hidroxiapatita como resultado de un trastorno localizado del tejido conectivo de la piel, bolsas
serosas, tendones, capsula articular, membrana sinovial y cartilago (calcificacién “distréfica™). Los cristales
de hidroxiapatita forman parte del hueso normal y también son los responsables de la mayoria de las
calcificaciones de partes blandas del organismo. En esta modalidad de la entidad es tipico que el sindrome
de Raynaud anteceda en afos a la presentacion del resto de los sintomas de enfermedad. Ademas de las
manifestaciones clasicas de la piel pueden aparecer manifestaciones de fibrosis insterticial pulmonar que se
evidencia clinicamente por estertores hiumedos bibasales muchas veces sin otra forma de expresion, esto
causa hipertension pulmonar y puede desencadenar una cardiopatia pulmonar hipertensiva con las
consecuentes manifestaciones de insuficiencia cardiaca derecha. Se sefiala como frecuente la asociacion del
sindrome de CREST con la cirrosis biliar primaria (3-5).

En la patogenia auto inmune heterogénea de la esclerodermia se sefiala que existen clones de células T
dominantes cuya disfuncion puede dar origen a las colagenosis en general y a esta en particular, ademas
de la caracteristica disfuncion de los linfocitos B. Existen anticuerpos antinucleares y anticuerpos anti
centromeros que son aun mas frecuentes en el sindrome de CREST (6,7).

Su diagnodstico esta dado por su cuadro clinico caracteristico y las determinaciones seroldgicas, ademas de
las alteraciones clasicas de la biopsia de piel y musculo que demuestra adelgazamiento de la epidermis, el
aumento de la colagena y su distribucibn anormal, asi como las manifestaciones vasculiticas.
En esta ocasidn son nuestros objetivos el realizar la presentacidn de un caso interesante de la clinica asi
como una revision breve, actualizada de la entidad.

Procedimientos

Estudio prospectivo de una paciente hospitalizada en el Hospital Provincial Clinico Quirdrgico Docente José
R. Lépez Tabrane, de Matanzas, con los medios disponibles al alcance. Revision de libros sobre Medicina
Interna y Dermatologia, asi como revision actualizada de revistas médicas nacionales e internacionales.

PRESENTACION DEL CASO

Se trata a una paciente de 55 afios de edad, blanca, que como Unico antecedente refiere que desde hace
afios (no precisa cuantos) padece dolor en la yema de los dedos, se le ponen azules, y después muy rojos
cuando hay frio o pone las manos en agua. En esta ocasion, desde hace alrededor de 10 dias, nota que se
le estan hinchando las piernas y el abdomen, y tiene una ligera dificultad para tragar los alimentos sélidos,
por lo que acude al cuerpo de guardia del hospital y se decide su ingreso para estudio.

Al examen se encuentra una paciente con edemas marcados en las piernas, los brazos, la cara y hasta la
pared abdominal. Llama la atencién la piel de la paciente que es gruesa, poco turgente, rigida, dificil de
pellizcar, en las partes distales de piernas y brazos, y con una coloracion oscura. Los pulpejos estan
cianoticos y con cicatrices pequenas blanquecinas. Existen concreciones calcareas debajo de las ufas de los
dedos de los pies. Existen arafias vasculares muy abundantes en toda la piel y muy llamativas en la
mucosa oral y la lengua. El cartilago auricular esta retraido y se nota la presencia de placas calcareas
redondeadas en el reborde auricular. Su cara tiene aspecto rigido, la boca esta desproporcionadamente
pequefia y la prétesis que tiene la arcada dentaria superior queda grande a su maxilar.
Presenta las yugulares discretamente ingurgitadas y sus ruidos cardiacos son ligeramente arritmicos. Se
escuchan estertores crepitantes en las bases pulmonares que no llegan al 1/3 inferior. Su tensién arterial
es normal y asi también su pulso radial. El abdomen, voluminoso, dificil de palpar, demuestra la presencia
de una hepatomegalia de 2 cm, sin otra visceromegalia. Tiene varices en miembros inferiores y la



presencia de una ulcera en el dorso del pie derecho, no séptica, con tejido de granulaciéon. El resto del
examen es negativo.

En los estudios complementarios realizados se evidencia que el hemograma completo, Ila
eritrosedimentacion, la glicemia, la creatinina, las proteinas totales y fraccionadas, el tiempo de
protrombina y las enzimas hepaticas, estan normales. No se pudieron realizar los estudios serolégicos. La
radiografia del térax no demuestra lesiones pleuro pulmonares, pero si un engrosamiento de los hilios de
aspecto vascular. La silueta cardiaca es normal. En el electrocardiograma se observa la presencia de
extrasistoles auriculares aislados, y en el ecocardiograma se observa una sobrecarga de la funciéon
diastélica sin compromiso de la sistdlica.

El esofagograma muestra un esé6fago algo afinado, pero sin otra alteracién. La biopsia de piel confirma el
diagnoéstico clinico planteado de esclerodermia limitada, en este caso sindrome de CREST. Se le impuso
tratamiento a la paciente con diuréticos, vasodilatadores y nitritos, notandose su mejoria en una semana.

DISCUSION

El examen clinico de esta paciente planteaba el diagndéstico de la etiologia de una insuficiencia cardiaca
derecha en una persona portadora de una enfermedad sistémica, que a todas luces parecia corresponderse
por su aspecto, por sus estigmas, con una colagenosis del tipo de la esclerodermia.

Se descartaron patologias tales como el hipotiroidismo, las nefrosis, la insuficiencia hepéatica de cualquier
etiologia, y se planted que padecia una colagenosis, por todo su cuadro clinico.

En el sindrome de CREST se describe como muy frecuente la hipertension pulmonar, ya sea por el dafio
intersticial del parénquima o por disfuncién miocardica como dafio directo de la entidad (8). En otros
estudios se plantea que esta hipertension pulmonar es muy severa y que es la mayor causa de muerte en
los pacientes portadores de un sindrome de CREST (9,10).

En el caso de estudio, se descartaron las otras causas de hipertension pulmonar por la falta de evidencias
clinicas y los fallos del corazén derecho por dafios valvulares o de otra causa.

Luego de estudiar los andlisis normales de la paciente, las autoras realizaron la biopsia de piel y muasculo, y
le dieron el alta a la paciente para esperar el resultado por consulta, y finalmente esta investigacion ofrecié
el diagndstico definitivo que explica todo su cuadro clinico.

Los autores consideran que el sindrome de CREST es una forma limitada de esclerodermia, que en la
paciente del estudio evolucion6 con hipertensién pulmonar y claudicacion del ventriculo derecho, tal como
se describe clasicamente en estos casos. Tuvo una mejoria sintomatica evidente con el tratamiento
impuesto y una buena evolucién. Y en este caso se demostré que un examen clinico adecuado da la mayor
parte de la inferencia diagnosticada; aun cuando el cuadro clinico apunte hacia una entidad dada no
podemos dejarnos vencer por resultados desalentadores, ya que por muy raras que parezcan las
enfermedades, si estan descritas es porque aparecen, por supuesto, siempre que se sospechen y se
busquen.
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SUMMARY

As scleroderma are called a group of diseases and syndromes having as a common characteristic the skin
hardening and thickening. The CREST syndrome (calcinosis, Raynaud phenomena, alterations of the
esophageal motility, sclerodactily and telangiectasia) is a limited form of scleroderma. In this modality of
the entity, it is typical that Raynaud syndrome precedes in years the presentation of the rest of the disease
symptoms. There may appear manifestations of interstitial pulmonary fibrosis, clinically evidenced by
bibasilar humid rales, without any other clinical expression, and it causes pulmonary hypertension and
myocardial failure. It is a rare disease, more frequent in women than in men, aged 35 to 50 years. It is
described in elder people, but the CREST form is very infrequent after the age of 25. Our aim was
presenting the case of a 55-years-old woman with the CREST syndrome, a cor pulmonale and a favorable
evolution. It is a rarely frequent entity, but when there are clinical evidences, we should insist in the
positive diagnosis. It is an interesting case because she presented pulmonary hypertension, cor pulmonale
and developed successfully.

MeSH

CREST SYNDROME/diagnosis
CREST SYNDROME/etiology
CREST SYNDROME/pathology
CREST SYNDROME/drug therapy
CASE REPORT

PROSPECTIVE STUDIES
HUMANS

FEMALE

MIDDLE AGED

COMO CITAR ESTE ARTICULO

Acosta Piedra Y, Piedra Herrera B, Suarez Diaz T, Bandera Rodriguez O, Arocha Molina Y. Sindrome de
CREST. Presentacién de un caso. Rev Méd Electron. [Seriada en linea] 2010;32(6). Disponible en URL:
http://www.revmatanzas.sld.cu/revista%20medica/an0%202010/vol6%202010/temall.htm. [consulta:
fecha de acceso]



http://www.revmatanzas.sld.cu/revista%20medica/ano%202010/vol6%202010/tema11.htm

