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RESUMEN

Introduccion:

CREST es una enfermedad autoinmune que se caracteriza por
disfuncion vascular vy alteraciones en la microvasculatura, culminando
en isquemia vy fibrosis de distintos tejidos y organos. El prondstico
de esta patologia reumatica dependera principalmente del grado de
afectacion pulmonar, cardiaco y renal.

Reporte de caso:

Presentamos el caso de una femenina de 39 anos que acude por
presentar edema de miembros inferiores de 20 dias de evolucion,
fenomeno de Raynaud, disnea de pequenos esfuerzos y fiebre no
cuantificada con escalofrios y diaforesis. Al examen fisico: presencia de
lesiones hipercromicas en el dorso de ambas manos, acompanadas de
induracion de la piel y maltiples telangiectasias, edema de miembros
inferiores fovea (++) y lesiones hipercromicas, induradas en dorso
de ambos pies. Anti-SCL70: positivo, esofagograma: dismotilidad
esofagica, ecocardiograma: cor pulmonar e hipertension pulmonar
moderada.

Conclusion:

Se trata de un caso interesante y peculiar, ya que presentd cor
pulmonale, y su evolucion fue satisfactoria, sin complicaciones.
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ABSTRACT

Background:

CRESTisanautoimmune disease characterized by vascular dysfunction
and alterations in the microvasculature, culminating in ischemia and
fibrosis of different tissues and organs. The prognosis of this rheumatic
pathology will mainly depend on the degree of pulmonary, cardiac, and
renal involvement.

The case:

We present the case of a 39-year-old female who presented with
20-day history of lower limb edema, Raynaud’'s phenomenon,
dyspnea on small exertions, and non-quantified fever with chills and
sweating. On physical examination: presence of hyperchromic lesions
on the back of both hands, accompanied by induration of the skin and
multiple telangiectasias, foveal edema of the lower limbs (++) and
hyperchromic lesions, indurated on the back of both feet. Anti-SCL70:
positive, esophagogram: esophageal dysmotility, echocardiogram: cor
pulmonale and moderate pulmonary hypertension.

Conclusion:

This is an interesting and peculiar case, since he presented cor
pulmonale, and his evolution was satisfactory, without complications.

INTRODUCCION

células como los fibroblastos, células

La esclerodermia sistémica es una
patologia reumatica, infrecuente y cronica
que afecta principalmente al sexo femenino
entre la cuarta y quinta déecada de la vida,
su incidencia aumenta con los anos y se
caracteriza principalmente por fibrosis
generalizada del tejido cutaneo, de 6rganos
internos y disfuncion de la microvasculatura
(1).

La esclerodermia suele clasificarse en
dos grandes grupos: la esclerodermia
difusa, donde es frecuente encontrar
esclerosis cutanea a nivel proximal vy
distal de extremidades, cara vy tronco,
asi como compromiso pulmonar, renal,
gastrointestinaly cardiaco;ylaesclerodermia
limitada, que tiene mejor pronostico que la
difusa, ya que el compromiso de drganos y
sistemas es en menor grado e intensidad
(2).

La patogenia de la esclerosis sistémica
no esta del todo clara, pero se cree que las
manifestaciones clinicas son producto de
alteraciones en la funcionalidad de ciertas
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endoteliales y los linfocitos T y B, que
terminan por provocar fibrosis cutanea vy
visceral, lesion de la microvasculatura vy
alteraciones en lainmunidad humoral, con la
consecuente produccion deautoanticuerpos,
de tipo anti-SCL70 vy anti-centromero (3).

Los pacientes con esclerosis limitada
también conocida como CREST (Calcinosis,
Fenomeno de Raynaud, Dismotilidad
esofagica, Esclerodactilia, Telangiectasia)
suelen debutar con fendmeno de Raynaud
mucho tiempo antes de desarrollar
sintomas clinicos propios de la enfermedad,
suelen también desarrollar fibrosis de la
piel generalmente circunscrita a dedos vy
regiones distales a los codos vy rodillas, la
fibrosis pulmonar suele ser moderada, la
hipertension pulmonar suele ser de inicio
tardio; mientras que el compromiso renal
es sumamente raro, y los autoanticuerpos
caracteristicos suelen ser los anti-
centromero (4-6).

Tomando en consideracidon que no es una
enfermedad comdn, decidimos como equipo
realizar este reporte de caso para poder
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compartir los hallazgos relevantes tanto
clinicos como laboratoriales con el gremio
médico/cientifico.

REPORTE DE CASO

Paciente femenina de 39 anos que
acude al servicio de Medicina Interna por
presentar edema de miembros inferiores
de aproximadamente 20 dias de evolucion
que se instaura aproximadamente a las
10:00am, progresando en el transcurso
del dia, doloroso vy caliente a la palpacion;
fovea (++) que se extiende hasta el
tercio proximal de ambas piernas, el cual
disminuye en el transcurso de la noche,
impidiéndole la deambulacion, fenémeno
de Raynaud desde hace aproximadamente
2 anos, disnea de pequenos esfuerzos,
reflujo gastroesofagico, epigastralgia que
se exacerba al ingerir alimentos, y fiebre
no cuantificada de caracter intermitente de

mismo tiempo de evolucion, con escalofrios
y diaforesis profusa.

Con antecedentes de diabetes mellitus
tipo 2, tratada con metformina 850mg
cada dia. Sindrome de CREST tratado con
acido folico 1mg al dia, metotrexato 2.5mg
semanal, nifedipino 20mg al dia. Refiere
haber tenido fractura de rotula derecha sin
complicaciones.

Al examen fisico biotipo picnico, sin
facies de enfermedad cronica, presencia de
lesiones hipercromicas en el dorso de ambas
manos, acompanadas de induracion de la
piel y presencia de mdultiples telangiectasias
en region palmar de ambas manos, en
extremidades inferiores se observan
también lesiones hipercromicas induradas v
de aspecto aspero en el dorso de ambos pies
(figura 1), y presencia de edema doloroso v
caliente, fovea (++).

Se realiza una placa de rayos x de manos
que muestran calcinosis a nivel de falanges

Figura 1. Presencia de telangiectasias en miembros superiores vy lesiones hipercromicas e induradas, en

extremidades superiores en inferiores, compatibles con CREST. Fuente: propia.
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Figura 2. Placa de rayos x de mano que muestra
calcinosis adherida a nivel falanges distales. Fuente:

propia.

distales (figura 2), se realiza también
placa de rayos x de torax que muestra
una notable cardiomegalia (figura 3). Anti-
SCL70: positivo, esofagograma que reporta
dismotilidad esofagica. Ecocardiograma que
reporta dilatacion de las cavidades derechas,
insuficiencia tricuspidea leve-moderada,
cor pulmonale e hipertension pulmonar
moderada. Pruebas de funcion respiratoria
mostrando disminucion de la capacidad vital
forzada sugiriendo patologia con patron
restrictivo.

Se decidid manejar a la paciente con
diuréticos, vasodilatadores vy nitratos,
aparte del tratamiento inmunosupresor vy
con calcio antagonistas, notando mejoria
clinica en la paciente y evolucionando
satisfactoriamente.

DISCUSION

La fibrosis en CREST puede ocurrir
practicamente en cualquier organo y se
debe principalmente al deposito de tejido
conectivo (colageno) y otras moléculas como
fibrilina, proteoglucanos, fibronectina, etc.
en sitios donde antes habia tejido funcional y
sano; este trastorno descontrolado y cronico

Figura 3. Placa de rayos X de térax que muestra
notable cardiomegalia. Fuente: propia.
- _

s

de fibrosis y dano organico es consecuencia
de alteraciones vasculares e inmunologicas
que conllevan a la activacion erratica de
citoquinas  pro-fibroticas,  quimiocinas,
factores de crecimiento, autoanticuerpos vy
radicales libres (7,8).

La examinacion fisica de la paciente nos
orientaba a una falla cardiaca derecha de
una paciente diagnosticada con patologia
reumatica compatible con CREST (clinica
y autoanticuerpos positivos), por lo que se
procedid a realizar ecocardiograma que
reveld hipertension pulmonar moderada.
La paciente tuvo una mejoria clinica
y sintomatica evidente con el manejo
terapéutico  brindado, vy  evoluciono
satisfactoriamente; se refirio al servicio
de Neumologia posteriormente para un
esquema terapéutico individualizado vy
definitivo.

La  hipertension  pulmonar  esta
presente en el 10% de los pacientes con
esclerosis sistémica v es una complicacion
potencialmenteletalsinosedetectaatiempo,
un diagnostico precoz y un tratamiento
adecuado en pacientes con hipertension
pulmonar y esclerodermia se relacion segin
expertos a un mejor pronostico, por lo que se
recomienda realizar tamizaje anual en estos
pacientes con ecocardiografia en bisqueda
de una hipertension pulmonar incipiente o
ya establecida (9,11).
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