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RESUMEN SUMMARY INTRODUCCION:

La asociacion de Lupus Eritematoso
sistémico, Sindrome de CREST no
esta bien definida y suele presentarse
en fases avanzadas de la enferme-
dad, exponemos el siguiente caso en
el contexto del manejo dificil y com-
plejo que lamentablemente no cede
a corticoides, inmunosupresores,
nos preocupa la obstruccion arterial
que presenta en extremidad supe-
rior izquierda y que a pesar de los
multiples esquemas utilizados con
corticoides e inmunosupresores la
evolucion de la extremidad superior
izquierda continua, sin poder resol-
verse a la fecha.

The association of systemic lupus
erythematous,  crest  syndrome
doesn’t have a good defined and it
used to present in advanced phases of
illness, we present the following case
in the context of difficult operated
and complex which is unfortunately
headquarters corticoids, immuno-
suppressant’s, we are worried arte-
rial blockage presenting the left arm
and despite multiple schemes which
is used with corticoids and immuno-
suppressant continuous evolution of
the left upper limb, unable to get the
date.

El Sindrome de CREST es una
enfermedad inflamatoria reumatica
sistémica, esta asociada a anticuer-
pos anti-centromeros y por lo general
afecta pulmones y rifiones. (1)

Los pacientes con sindrome de
CREST de manera habitual y de
forma progresiva producen hiperten-
sion de arteria pulmonar que puede
causar paro cardiaco; la trombosis
de vasos sanguineos y la arterioes-
clerosis también han conducido a la
necesidad de la amputacion de dedos.
Las llagas expuestas en miembros
inferiores pueden ser resultado de la

18



Revista Instituto Médico “Sucre” LXXX: 143 - (18-21) - 2014
[

ruptura de vasos sanguineos y atrofia
de la piel, conduciendo a infecciones
cronicas. Otros sintomas de pacientes
con sindrome de CREST pueden ser
la fatiga, debilidad, disnea, vértigo y
mala curacion de las heridas.(1)

La forma sistémica de esclerodermia
a menudo es llamada sindrome de
CREST, es un acrénimo de los nom-
bres ingles de los cinco rasgos carac-
teristicos clinicos principales:

e Calcinosis (calcificacion, deposi-
tos decalcio).

e Raynaud’ssyndrome (Sindrome
de Raynaud).

e Esophagealdysmotility (disfun-
cion esofagica).

e Sclerodactyly (esclerodactilia).

e Telangiectasia
pequefios vasos).

(dilatacion  de

ORIGEN:

El origen del sindrome de CREST
esta en una produccién de anticuer-
pos antinucleares (ANA) y anticen-
tromeros y ha sido relacionado con
infecciones por Borrelia Burgdor-
feri; por lo tanto se cree que las célu-
las plasmaticas que producen estos
anticuerpos han sido estimuladas
antes por una infeccidon, aunque no
todos los pacientes con el sindrome
de CREST han tenido infeccidn pre-
via por Borrelia.(2)

El sindrome de CREST es una
variante mas seria y difusa de la
esclerodermia. Muchas personas
con CREST también tienen dolor
e inflamacion en las articulaciones
(artritis) y pueden no presentar todos
los sintomas caracteristicos mencio-
nados anteriormente. No existe cura
para este sindrome; sin embargo,
el tratamiento puede ayudar a ali-
viar los sintomas. Por ejemplo, los

problemas para tragar se pueden
tratar con medicamentos llamados
bloqueadores H2 o inhibidores de
bomba de protones como omepra-
zol, El sindrome de Raynaud puede
aliviarse con farmacos que abren los
vasos sanguineos, como bloquea-
dores de los canales de calcio tales
como bepridil (Vascor), diltiazem
(Cardizem) y felodipina (Plendil).

(1,2)

No hay cura para esta enfermedad
como no la hay para la esclerodermia
en general. Esta progresa despacio y
debe de ser examinada y tratada con
inmunosupresores y otros medica-
mentos en cuanto se diagnostique.(2)

DIAGNOSTICO:

Actualmente solamente dos de los
criterios bastan para hacer el diag-
nostico de CREST (CREST incom-
pleto).Como en otras enfermedades
del colageno o autoinmunes, un sin-
drome CREST puede encontrarse
con manifestaciones sistémicas (a
nivel cardiovascular, renal, neu-
rologico, muscular, y respiratorio).

3)

La causa del CREST no se conoce
con claridad, y su tratamiento esta
orientado a paliar los sintomas de las
diferentes entidades que comprende.

)
TRATAMIENTO:

A pesar de los grandes avances
obtenidos en la investigacion de la
enfermedad las causas de la Esclero-
dermia Limitada son absolutamente
desconocidas y hasta ahora no existe
ninglin tratamiento especifico para
la esclerodermia; el médico recetara
medicamentos y otros tratamientos
para controlar los sintomas y pre-
venir complicaciones.Los farmacos
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utilizados para tratar la esclerodermia
abarcan:(1, 3)

e Antinflamatorios potentes llama-
dos corticosteroides.

e Inmunodepresores como Meto-
trexato y Cytoxan.

e Antinflamatorios no esteroides
(AINES).

Otros tratamientos para sintomas
especificos pueden abarcar:

e Farmacos para la pirosis o proble-
mas de deglucion.

e Medicamentos para la presion
arterial (particularmente IECA)
para problemas renales o de
hipertension arterial.

e Fototerapia para aliviar el
engrosamiento de la piel.

e Medicamentos para mejorar la
respiracion.

e Medicamentos para tratar el feno-
meno de Raynaud.

e Fisioterapia (1, 3)
PRONOSTICO:

Después de 10 afios de evolucion el
fenomeno de Raynaud persiste y la
isquemia ocasiona Ulceras digitales,
calcinosis y contracturas en flexion,
la afectacion esofagica se acentia
y puede haber fibrosis pulmonar e
hipertension arterial pulmonar.(4)

La supervivencia en la esclerosis sis-
témica limitada a 15 afios es de70%,
en la sistémica difusa es del 50%.
Las principales causas de mortalidad
son la pulmonar y la renal.(5)

CASO CLINICO:

Paciente femenina de 43 afios de
edad, profesora, con residencia actual
en Sucre, internada en reiteradas
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oportunidades en el servicio de
Medicina Interna del Hospital “Dr.
Jaime Mendoza” Sucre — Bolivia.

Motivo de Consulta:

- Artralgias
bilateral.

metacarpofalangicas

- Cianosis distal.

- Parestesias.

- Rigidez matutina.

- Disminucion de peso.

- Astenia intermitente.
Antecedentes:

- Sindrome de Raynaud 1996.

- Abuelo paterno con similar sin-
tomatologia.

Enfermedad Actual:

Cuadro clinico inicia el ano 1996,
caracterizado por dolor a nivel de
articulaciones metacarpofalangicas,
interfalangicas bilateral con flogo-
sis, cianosis distal en pulpejo de
dedos a predominio de extremidad
superior izquierda, se acompaiia
de parestesias, disestesias, purito,
rigidez matutina al contacto con el
agua, pérdida de peso progresiva,
inicialmente fue manejada por un
sindrome de Raynaud (papaverina,
pentoxifilina, dextran) sin mejoria
del cuadro clinico, eco doppler de
MSI sin alteraciones morfologicas y
hemodinamicas.

El afio 2010 presenta cuadro de
oclusion arterial en extremidad supe-
rior izquierda, requiriendo embolec-
tomia.

El afio 2011 se efectua estudio de
angioresonancia magnética vascular
en extremidad superior izquierda,
en manejo conjunto con el servicio
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de hematologia se efectud pulsos de
ciclofosfamida y metilprednisolona,
con mejoria clinica y sin manifesta-
ciones posteriores de oclusion arte-
rial.

En estos afios requirié reiteradas
internaciones por descompensacion
lupica e infecciones urinarias recu-
rrentes que fue manejada de acuerdo
a cultivo y antibiograma.

A fines del afio 2012 presenta acti-
vacion de su patologia lupica, con
compromiso renal, llegando a tener
DCE de 30 ml/min, que mejora con
incremento de dosis (prednisona 1
mg/kp) e inmunosupresor (Micofe-
nolato de mofetilo 600 mg/dia), a los
45 dias reporta DCE de 50 ml/min,
dosis de corticoides en descenso.

Semiologia actual con parametros
hemodinamicos estables, afebril,
consciente, llama la atencion defor-
macion articular distal, se revisa
exhaustivamente  sistema cardio
respiratorio que se encuentra en
parametros normales.

Al examen neurologico Glasgow
15/15, disminucion de la fuerza
motora en extremidades superiores,
sensibilidad preservada.

A la fecha presenta dedo pulgar
derecho con signos de infeccion y
necrosis que esta siendo tratado con
antibioticos (levofloxacino 750 mg/
dia, prednisona 20 mg/dia) y vasodi-
latadores periféricos (flunarizina 10
mg/dia, Pentoxifilina) con mejoria
parcial.

Fig.
radial con flujo precario, estenosis 50 — 99%
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MARCADORES 2008 2010 2011 2013
ELISA Sm 0,50 U/ml.
Anti ANA 35,86 U/ml. | 51.5 U/ml.
Anti DNA 7,68 U/ml. 50,0 U/ml.
ELISA SSA/Ro No reactivo | 6,37 U/ml. 1,70 U/ml.
ELISA SSB/La Reactivo | 7,39 U/ml. 0,40 U/ml.
ELISA SCL/70 Reactiva 84 U/ 1/80 8,69 U/ml. 0,30 U/ml.
ELISA JO-1 | No reactivo | 6,95 U/ml. 0,40 U/ml.
ELISASmRNP [T No reactivo 0,20 U/ml.
No reactivo .
PCR No reactivo No reactivo
Antifosfolipidos No reactivo No reactivo
Anticardiolipina No reactivo No reactivo | 1,62 U/ml.
C3 . No reactivo | 0,402 U/ml. | 16.4 U/ml.
No reactivo
C4 . 46,5 U/ml.
No reactivo .
ANCAP Reactivo 630 U/ No reactivo
ANCA C ml No reactivo | 64
T3 ‘ No reactivo | 5,4
T4 24 mg/dl, No reactivo | 1,4
T4 libre No reactivo |4,8
TSH No reactivo
Creatinina 2.1 mg/dl.
DCE Reactivol|49.5 ml/
FAN células min.
Hep 2 1/320.

Examenes de Laboratorio y Gabi-
nete:

Cuadro hematico, quimica sanguinea
en parametros normales.

DIAGNOSTICO:

Sindrome de CREST
Esclerodermia Difusa.

Lupus Eritematoso Sistémico.
DISCUSION:

La asociacion de Esclerodermia,
Lupus Eritematoso Sistémico y
CREST no esta bien definida, tam-
poco se tiene datos exactos sobre su
incidencia especialmente en nuestro
medio en la que se presentan casos

raros y muy aislados como el que
describimos.

La esclerodermia de por si es una
enfermedad dificil: dificil de wvivir,
dificil muchas vecesde diagnosticar
y dificil de tratar.Las causas de esto
son varias: estan el desconocimiento
sobre la causa, ausencia de tratamien-
tos especificosy eficaces. En segundo
lugar, la esclerodermia es una enferme-
dad rara, por su escasaincidencia y en
tercer lugar existen pocos hospitales o
centros médicos interesados en el cui-
dado de los pacientes.

Es cierto que aun no existe un tratam-
iento que cure o al menos controlen
de forma eficaz; Pero hay muchas
complicaciones para las que se han
conseguido mejorias importantes: el
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caso de la crisis renalesclerodérmica,
las tlceras isquémicas de los dedos,
la hipertension pulmonar, ola afec-
tacion del esofago.

Exponemos el caso en el contexto del
manejo dificil y complejo que pre-
senta la paciente, lamentablemente
no cede a corticoides, inmunosupre-
sores; ademas de la preocupacion por
la obstruccion arterial que presenta y
que a pesar de los multiples esque-
mas utilizados continua sin poder
resolverse.
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