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Mujer de 72 afios de edad con astenia, adinamia,
sensacion de desvanecimiento, hiporexia, edema de
miembros inferiores y disnea
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Mujer de 72 afios de edad con padecimiento de 3
semanas de evolucion caracterizado por astenia, adina-
mia, sensacion de desvanecimiento, hiporexia, edema
de miembros inferiores de predominio vespertino, no
doloroso, el cual abarcaba hasta laregion infrarrotuliana
y disnea de medianos a pequefios esfuerzos.

Refiere como antecedentesla presenciade cambios
en la coloracion de los dedos de ambas manos en
presencia de temperaturas bajas y ulceraciones en
pulpejos (fendmeno de Raynaud) desde hace 10 afios,
agregandose engrosamiento de la piel de los dedos
(region distal) simétrico, y telangiectasias en la cara,
cuello y torax desde hace 5 afios.

Se diagnosticd Sjogren primario por evidencia de
xeroftalmia y xerostomia. Se le practicé gastrectomia
subtotal y piloroplastia hace 4 afios por hemorragia de
tubo digestivo y se evidencié metaplasia de eso6fago
distal. Tiene neumopatia obstructiva crénica de 3 afios
alafecha, secundaria a tabaquismo.

Desde hace afio y medio recibe tratamiento con
levodopa-carbidopa por enfermedad de Parkinson. La
paciente ha ingresado al hospital en tres ocasiones por
anemiasevera (hemoglobinade 6.3 g/dL) y harequerido
apoyo transfusional.

En su dltimo internamiento se diagnostico anemia
y falla cardiaca, despues de su compensacion con
apoyo transfusional. Sus signos vitales fueron norma-
les. La nariz se apreci6 afilada, con presencia de
telangiectasias, abertura bucal estrecha (Figura 1);
mucosa oral secay faringe sin lesiones. El cuello, con

plétorayugular grado I, pulsos carotideos homocro-  Figura 1. Cara con presencia de telangiectasias en nariz y region

tosy sincronicos con el radial. En campos pulmonares  infraorbitaria bilateral, abertura bucal estrecha.
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( Cuadro I. Examenes de laboratorio )
Examen Valores
Hemoglobina 6.5g/dL
Hematdcrito 25.6%
Plaquetas 193,000
Volumen corpuscular medio 84.21l
Concentracién media de hemoglobina 25.4g/dL
Leucocitos 7,000/uL
Segmentados 75.8%
Linfocitos 24.2%
Nitrégeno ureico Normal
Creatinina Normal
Glucosa Normal

\General deorina Normal )
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Figura 2. Mano con atrofia y aspecto liso brillante, presencia de
esclerodactilia.

Figura 3. Tumoracion de 2x4 cm localizada en regién posterior de
brazo derecho.
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Figura4. Radiografia de los brazos con presencia de calcificaciones
entejidosblandos, lineales, alaalturade codosy datos de disminucién
deladensidad 6sea.

se auscultaron estertores subcrepitantes durante toda
la inspiracion, sin integrarse sindrome pleuropulmo-
nar; ruidos cardiacos con presencia de soplo mesosis-
télico en foco mitral. En abdomen se aprecié hepato-
megalia, 3x2x3cm. La piel de las manos con atrofiay
aspecto liso brillante, esclerodactilia (Figura 2). En
miembros inferiores, a nivel bimaleolar bilateral, la piel
estaba engrosaday mostraba signos de insuficiencia
venosa superficial. Presencia de tumoracion de 2x4
cmlocalizada en laregién posterior del brazo derecho
(Figura 3) einduraciones en parches enlas extremida-
des inferiores.

Los resultados de los examenes de laboratorio se
muestran en el cuadro |.

Enlaradiografia de tdrax se encontrd patron intersti-
cial difuso secundario a fibrosis pulmonar, ademas de
cardiomegalia global a expensas de las cuatro cavida-
des. Las radiografias de las extremidades superiores
mostraron presencia de calcificaciones lineales de teji-
dos blandos en los codos y datos de disminucion de la
densidad 6sea (Figura 4).

Elecocardiogramaresulté con unafraccién de eyec-
ciondel 55%y presenciade hipocinesia basal septal. Se
realiz6 colonoscopia con evidencia de angiodisplasiaen
colon; lapanendoscopia demostré dismotilidad esofagi-
ca, esofagitis cronicay cambios secundarios a gastrec-
tomia parcial.
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Comentarioclinico

El caso que aqui se describe tiene una presentacion
clinicatipica delsindrome de CREST. Como se sabe, en
este sindrome el fendmeno de Raynaud es la presenta-
cion inicial y suele preceder a la aparicion de otras
manifestaciones por periodos de meses o afios. El
fenomeno de Raynaud es un vasoespasmo paroxistico
de los dedos de las manos, siendo la expresion clinica
mas comun de la enfermedad vascular; a veces ocasio-
na necrosis o ulceraciones en pulpejos de los dedos o
gangrena de las falanges distales?. En el caso que aqui
presentamos, la paciente inicié con fenémeno de Ray-
naud 10 afios antes del resto de los signos y sintomas.

Elinvolucro cutdneo en el CREST puedetener 3fases:
edematosa, indurativa o esclerética y atrofica. La fase
edematosa es la predominante, se limita a dedos y cara,
puede afectar las partes distales de las extremidades y
luego se generalizaabrazos, muslos, caraanterior del térax
y abdomen. La forma esclerética consiste en una indura-
cién que es simétrica y permanece localizada en partes
distales de las extremidades superiores; conforme progre-
sala enfermedad la piel se vuelve brillante, dura, inmévil,
caliente y sin pliegues; los labios se adelgazan y la
abertura de la boca se estrecha e interfiere con los
habitos alimentarios y el cuidado dental, como ocurrié
connuestra paciente (Figura 1). Enlafase de atrofia hay
acentuacion del acartonamiento cutaneo y aparicién de
contracturas en flexion; los dedos se vuelven afilados
por reabsorcion de lafalange distal, como en el caso que
presentamos (Figura 2)2.

La calcinosis subcutanea es mas frecuente en el
sexo femenino y se presenta primordialmente en las
falanges distales, articulaciones metacarpofalangicasy
mufiecas?. También se pueden formar grandes depési-
tos en rodillas, codos y antebrazos, que se pueden
ulcerar, en ocasiones infectarse, y secretar material
calcareo. El caso que aqui presentamos cursaba con
tumoracion de 2x4 cm localizada en la region posterior
del brazo derecho y por radiografia, presencia de calci-
ficaciones en tejidos blandos (Figura 4)

En la boca es caracteristico el engrosamiento de la
membrana periodontal y frecuente la falta de saliva,
debido al sindrome de Sjogren. En el resto del aparato
gastrointestinal el compromiso esofagico se presentaenel
90% de los pacientesy, por consiguiente, es la manifesta-
cion interna mas comun. La disfagia so6lo ocurre en la
mitad de los casos; inicialmente se manifiesta por ardor
restroesternal, pero mas tarde hay dificultad para la
deglucién de solidos que tienden a permanecer en la
parte distal del es6fago. La incompetencia del esfinter
suele dar origen a esofagitis, estrechez o Ulceras por
regurgitacion, hay disminucién o ausenciatotal del peris-
taltismo en la mitad del eséfago y dilatacion o estrecha-
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miento difuso en las fases tardias. El compromiso
gastrico es poco importante, aunque ocasionalmente
puede haber atonia gastrica y dilatacion, en ocasiones
puede ocurrirhemorragia por telangiectasias.

Desde el punto de vista clinico nosotros sospecha-
mos laposibilidad de que lahemorragia fuera secundaria
a telangiectasias; la colonoscopia mostré angiodispla-
sia, que no se ha asociado con el sindrome de CREST.
Puede existir compromiso a nivel de duodenoy yeyuno,
con presencia de episodios de diarrea y constipacion y
sindrome de absorcion intestinal deficiente, en un 10%
de los pacientes. Existe compromiso hepatico y se ha
vistorelacién con cirrosis biliar primaria®. Actualmente la
paciente tiene hepatomegalia, con esteatosis no con-
gestiva, que se tendra que vigilar por la probabilidad de
progresion a cirrosis biliar.

El compromiso pulmonar ocurre en mas del 70% de
los casos y es la causa mas frecuente de muerte, por lo
general los sintomas pulmonares ocurren después del
compromiso cutaneo. Lafibrosis pulmonar intersticial se
presenta en un 70-95%, la frecuencia y severidad de la
fibrosis es limitada en un 10% en estos pacientes®.
Aungue nuestra paciente cursacon un patrén radiolégico
que corresponde ainfiltrado reticular difuso y se atribuy6
al tabaquismo, no debemos descartar la posibilidad de
que el patronrestrictivo que predomina sea condicionado
por afeccién pulmonar de la enfermedad.

El tratamiento con salicilatos y esteroides sirve para
controlar las manifestaciones articulares, pero puede
agravar las manifestaciones esofagicasy elflujorenal. Es
necesario proteger la piel contra el frio para evitar el
fenédmeno de Raynaudy ulceraciones que pueden produ-
cir necrosis digital. La calcinosis no tiene tratamiento
efectivo, se han empleado dieta baja en calcio, probene-
cid, agentes quelantes y disfosfonatos, sin resultados
satisfactorios. Lacirugia es necesaria cuando los depdsi-
tos son voluminosos y producen impotencia funcional. El
paciente con reflujo esofagico debe recibir tratamiento
similar al de la hernia diafragmatica. La fibrosis pulmonar
no responde al tratamiento y constituye una importante
causa de muerte . Los pacientes con infeccion requieren
antibidticos. Los corticoesteroides, en la fase inicial de
inflamacion intersticial o vascular, pueden ser efectivos®.

Laetiologiadel sindrome de CREST es desconaocida.
Se sabe que la célula endotelial es el 6rgano blanco y
sufre las alteraciones morfolégicas y funcionales. Una
respuesta inmune local ocasiona lesiones microvascu-
lares generalizadas, caracterizadas por activacion y
lesion endotelial dando origen alesiones proliferativas y
fibroticas. Esto puede condicionar lesiones en otros
organos como piel, pulmadn, aparato gastrointestinal y
rifones. Existe activacion selectivade células T, células
endoteliales, monocitos y fibroblastos. La activacion
fibroblastica se debe a la accién de citocinas (IL-1 e IL-
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2) y al factor beta transformador de crecimiento. En las
fases iniciales de compromiso vascular se aprecia peri-
vasculitis arteriolar y capilar®.

Los hallazgos patolégicos muestran lesiones infla-
matorias, vasculares, fibrosas y atroficas. La fibrosis
puede ser en parches o difusa y la atrofia representa el
estado final del proceso. En fases tempranas es comun
un infiltrado mononuclear perivascular inflamatorio en
sinovio, musculo y subcutis, asociado con edema muci-
noso intersticial. Lalesion vasculartambién esimportan-
te, debido a que las pequefias arterias son los vasos
inicialmente comprometidos; en los vasos sanguineos
de la mayoria de los 6rganos hay fibrosis de la intima,
proliferacién endotelial e hiperplasia de la media. Los
capilares también se encuentran afectados, existe ecta-
sia capilar y reduccién de su ndamero. En la piel se
encuentraaumento de colageno, atrofiade la epidermis
y pérdida de apéndices cutaneos, y en etapas mas
tardias, homogeneizacion de colageno e hialinizacién de
vasos sanguineos. La fibrosis intersticial es la lesion
mas comun en el pulmén, pero puede haber estrecha-
miento de arterias pulmonares por proliferacion de la
intima, también se puede encontrar engrosamiento de la
membrana basal alveolar vascular, responsable de las
anormalidades restrictivas’®. En el aparato gastrointes-
tinal, es comun encontrar atrofia muscular, fibrosis
esofagicay cambios similares en algunas porciones del
intestino. Lamembrana periodontaria aparece engrosa-
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da, conpérdidade laarquitecturanormal deloshaces de
colageno. En el corazén hay hipertrofia biventricular y
necrosis miocéardica. En el rifidn se encuentra hiperpla-
sia de arterias interlobulares y necrosis fibrinoide de
arteriola eferente.
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