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Resumen

El sindrome de Crest es una variedad de esclerodermia sisté-
mica; concretamente, una forma limitada. Se considera una
forma incompleta de la enfermedad, que presenta un curso
méas benigno, dado que las afectaciones renal y pulmonar no
son sus principales caracterfsticas.

Los sintomas fundamentales del sindrome de Crest, que con-
forman su acrénimo, son: calcinosis, fenémeno de Raynaud,
dismotilidad esofdgica, esclerodactilia y telangiectasias.

Presentamos un caso cuyo inicio se produjo durante la ado-
lescencia, hecho muy poco frecuente, que, sin embargo, pre-
senta un mejor prondstico que en la edad adulta.

Palabras clave

Sindrome de Crest, esclerodermia limitada, adolescencia

Abstract

Title: Digital ulcerations and Raynaud’s phenomenon in an ado-
lescent

Crest syndrome is a type of limited systemic scleroderma. It
is considered to be an incomplete form of the disease that has
a more benign course, as renal and pulmonary involvement are
not its principal characteristics.

The major symptoms of Crest syndrome, the initials of which
give it its name, are calcinosis, Raynaud’s phenomenon, eso-
phageal dysmotility, sclerodactyly and telangiectasia.

We report a case with onset during adolescence, a very un-
common circumstance which, however, is associated with a
better prognosis than that involving adult onset.
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Caso clinico

Presentamos el caso de una chica de 14 afios de edad, que
tenfa antecedentes de alergia a penicilinas e ibuprofeno, con
asma (para la cual sigue un tratamiento broncodilatador) y ur-
ticaria crénica. Carecia de antecedentes familiares o quirlrgi-
cos de interés.

Fue remitida a la consulta de dermatologia pediatrica por un
cuadro de un afio de evolucién, consistente en episodios de
palidez en los dedos de las manos y los pies, que se acentua-
ban con el frio, junto con ulceraciones digitales. No referfa
astenia, artromialgias ni otros sintomas destacables.

A'la exploracion fisica, en los pulpejos de los indices de am-
bas manos, llamaba la atencién la presencia de unas ulceracio-
nes cicatriciales en forma de «mordedura de ratén» (figuras 1y
2). Podia apreciarse alguna talangiectasia facial, y se palpaban
nédulos subcutaneos en las rodillas, los codos y la mufieca
derecha.

Con el diagndstico presuntivo de sindrome de Raynaud, po-
siblemente relacionado con una conjuntivopatia, se realizaron
un hemograma y pruebas hioquimicas, que resultaron norma-
les, junto con un perfil inmunoldégico completo, obteniéndose
unos titulos de anticuerpos antinucleares positivos, con un pa-
trén granular anticentrémero >1/640. Los anticuerpos antihis-

tonas y anticentrémero también resultaron positivos. Los anti-
cuerpos anti-ADN nativo, anti-SSA/Ro, anti-SSB/La, anti-RNP,
anti-SM, anti-Jo-1y anti-Scl-70 fueron negativos. Las determi-
naciones de inmunoglobulinas, inmunocomplejos circulantes,
complemento, proteina C reactiva (PCR), velocidad de sedimen-
tacién globular (VSG), crioglobulinas y factor reumatoide resul-
taron dentro de los limites de la normalidad.

Con estos datos analiticos, la paciente fue remitida a los
servicios de reumatologia, cardiologfa y neumologia para su
valoracion; asimismo, se solicité la realizacién de una radiogra-
fia de codos, rodillas y mufiecas, asi como un esofagograma.
No se apreciaron alteraciones cardiolégicas en la funcién pul-
monar ni en el esofagograma. En las radiografias se confirmé
la presencia de calcificaciones periarticulares en las rodillas,
los tobillos y la mufieca derecha (figura 3).

A partir de los datos clinicos y complementarios, se llegd al
diagnéstico de sindrome de Crest, y se pautaron inicialmente
medidas de proteccidn frente al frio.

Discusion
La esclerosis sistémica es una conectivopatia caracterizada por

cambios fibréticos que afectan a multitud de 6rganos, como la
piel, el aparato digestivo, el corazén, el pulmén y el rifién.
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Figura 1. Lesiones cicatriciales en las zonas acrales de ambos
dedos indice

Figura 2. Se observa la imagen de la lesién de aspecto cicatricial
en el pulpejo del dedo indice

El sindrome de Crest se considera una variedad limitada de
la enfermedad. Se caracteriza por la presencia de calcinosis,
fenémeno de Raynaud, dismotilidad esofégica, esclerodactilia
y telangiectasias, y su nombre es acrénimo (en inglés) de los
sintomas cardinales que presenta.

No es bien conocida su etiopatogenia; sin embargo, se sabe
que a través de diversos mecanismos se produce una estimu-
lacién de los fibroblastos asociada a una lesién vascular isqué-
mica, que acaban finalmente produciendo la caracteristica fi-
brosis.

La esclerodermia en su forma sistémica es muy poco fre-
cuente durante la infancia; hecho que no ocurre con la forma
localizada (morfea o esclerodermia lineal). Se estima que me-
nos del 5% de los casos se diagnostican en la edad infantil, y
es mas frecuente en el sexo femenino, con una proporcion 15:1
respecto al masculino. El pronéstico de esta enfermedad es
mejor durante la infancia; por tanto, tiene un curso lentamente
progresivo.

Figura 3. Calcificaciones periarticulares

Clinicamente, el sindrome de Crest tiene las siguientes ca-
racteristicas:

e (alcinosis. Se trata de depésitos célcicos subcutaneos, so-
bre todo periarticulares. Pueden ser asintomaticos o, en oca-
siones, dolorosos, y drenar un material calcareo o incluso
sobreinfectarse.

e Fendmeno de Raynaud. Se trata de episodios de palidez, cia-
nosis y rubor que se producen de forma subita en respuesta
al frio en los dedos de las manos. Se asocia con la presencia
de dolor y parestesias en las zonas afectadas. En la evolu-
cion de la enfermedad no siempre se constatan todas las
fases. Es un proceso muy infrecuente en los nifios, que pue-
de asociarse a otras colagenosis, como el lupus eritematoso
sistémico, la dermatomiositis o la vasculitis de larga evolu-
cion.

Dismotilidad esofdgica. La alteracién digestiva que se pro-
duce con mayor frecuencia en la esclerodermia es la hipomo-
tilidad del tercio inferior del eséfago. De hecho, el 75-86%
de los pacientes con sindrome de Crest lo presenta, aunque
suele ser asintomatica. La esofagitis péptica se puede pro-
ducir secundariamente al reflujo gastroesofagico debido a
esta alteracion de la motilidad. En algn caso puede afectar-
se el intestino delgado, lo que provocaria malabsorcion.

Esclerodactilia. Se trata de un endurecimiento progresivo de
la piel de los dedos de las manos y los pies, que se produce
en tres fases sucesivas: edematosa, indurativa y atréfica. Su
curso suele ser lentamente progresivo, a lo largo de muchos
afos; comienza en los pulpejos y va avanzando proximal-
mente sin sobrepasar los codos ni las rodillas.
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e Telangiectasias. Se trata de dilataciones vasculares que
suelen localizarse en la cara, la zona superior del tronco y las
manos. Pueden afectar a las mucosas, como los labios o el
tracto digestivo, y provocar hemorragias.

Ademads de estos sintomas caracteristicos del sindrome de
Crest, pueden producirse otras afecciones:

e Artromialgias. Es poco frecuente la afectacion articular ero-
siva.

e Fibrosis pulmonar. Puede aparecer en el 3-14% de los afec-
tados la variedad limitada de la esclerosis sistémica, de muy
mal prondstico.

e Afectacion miocéardica. Infrecuente, aunque pueden producir-
se pequefias areas de fibrosis que suelen ser asintomaticas.

Nefropatia. No suele aparecer en esta forma de la esclero-
dermia, y se manifiesta con crisis de hipertension arterial,
fallo renal y anemia hemolitica microangiopatica.

e Sindromes de atrapamiento nervioso. Estan causados por la
fibrosis que se produce alrededor de los nervios.

Ulceras digitales en «mordedura de ratén». Se produce una pér-
dida de sustancia del pulpejo de los dedos. Estas Glceras son
secundarias a los fenémenos isquémicos que se originan.

Las pruebas diagndsticas mas Utiles en la esclerodermia son:

e Anticuerpos antinucleares. Suelen elevarse con frecuencia
en la forma limitada; sin embargo, no es un método (til para
establecer un seguimiento de la enfermedad.

e Anticuerpos anticentrémero. Son positivos en un 85% de los
pacientes. No obstante, los anticuerpos anti-Scl-70 (topoiso-
merasa ) son méas especificos de la forma difusa, que pre-
senta un deterioro precoz de los 6rganos internos y un peor
prondstico.

e Reactantes de fase aguda (VSG, PCR, trombocitosis, leucoci-
tosis 0 anemia normocitica normocrémica). No son especifi-
cos, aunque pueden estar elevados.

e Con el fin de detectar los fenémenos de calcinosis subcuta-
nea, se pueden realizar pruebas de imagen, como la radio-
grafia simple.

La dismotilidad esofagica puede detectarse mediante deter-
minadas técnicas, como el esofagograma o la manometria (es-
ta Gltima es la técnica de eleccion). La ecografia Doppler puede
utilizarse para evaluar la posible afectacién cardiaca o una hi-
pertensién pulmonar.

Los diagndsticos diferenciales que pueden plantearse en el
sindrome de Crest son multiples; sin embargo, dado que en esta

paciente los sintomas que predominaron fueron el fenémeno de
Raynaud y las ulceraciones digitales, las principales entidades
que hay que tener en cuenta en este caso clinico son:

e Enfermedad de Raynaud primaria. No esta asociada a ningu-
na colagenosis.

e |upus eritematoso, pernio de Hutchinson, perniosis ldpica o
lupus sabafién. Variedad muy poco frecuente del lupus erite-
matoso cutaneo o sistémico, que se agrava por el frio; pre-
senta también anticuerpos antinucleares positivos, anti-
SSA/Ro, hipergammaglobulinemia y factor reumatoide, junto
con manifestaciones especificas de la enfermedad de base.

e Sabafiones o eritema pernio. Respuesta inflamatoria anéma-
la frente al frio que se produce en zonas acras; en los nifios
puede estar relacionada con crioglobulinas.

Las medidas terapéuticas deben ser, en primer lugar, de tipo
higiénico-dietéticas, evitando las circunstancias que puedan
provocar vasoconstriccion, como el frio, los traumatismos, el
tabaco, el alcohol o el estrés.

Entre los farmacos que se pueden utilizar, estan los bloquea-
dores de los canales del calcio, como el nifedipino, los antago-
nistas de la enzima conversora de la angiotensina (IECA) y las
prostaciclinas, todos ellos para controlar la vasocontriccion
que se produce en el fenémeno de Raynaud.

Para la calcinosis pueden realizarse infiltraciones de triam-
cinolona y extirpaciones quirdrgicas; también se pueden admi-
nistrar algunos farmacos, como la warfarina, la colchicina o los
bifosfonatos, todos ellos de una eficacia controvertida.

Los sintomas esoféagicos pueden paliarse mediante prociné-
ticos y omeprazol, entre otros farmacos.

Pueden utilizarse otros farmacos (p. €j., ciclosporina, predni-
sona, ciclofosfamida, D-penicilamina, etc.), siempre evaluando
la relacion riesgo/beneficio, segin la gravedad de la afecta-
cion de los 6rganos internos.
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