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RESUMEN 

La esclerosis sistémica es una entidad caracterizada por un trastorno multiorgánico crónico de origen desconocido con bases 

inmunológicas. En la forma limitada la induración cutánea se circunscribe a dedos, denominada esclerodactilia, parte distal de 

extremidades y la cara, y se ha visto asociada al síndrome de Crest. Se define como la aparición de calcinosis, fenómeno de Raynaud, 

reflujo esofágico, esclerodactilia y telangiectasias. Se describe el caso de una mujer de 35 años de edad con diagnóstico de síndrome 

de Crest, donde la manifestación predominante en estos momentos es la calcinosis cutis con marcada respuesta inflamatoria y 

exudación en cara anterior de crestas iliacas, confundida con abscesos bacterianos. Recibe tratamiento quirúrgico con evolución 

satisfactoria. El manejo de esta paciente dotó a nuestro departamento así como al servicio de medicina interna y cirugía de 

conocimientos, para el abordaje de  pacientes portadores de síndrome de Crest donde la expresión cardinal lo constituye la calcinosis, 

fácilmente confundida con procesos sépticos cuando no se tienen en cuenta los antecedentes personales ni las características 

semiológicas de la secreción cálcica. Se comprueba una vez más la importancia del trabajo multidisciplinario en el manejo de las 

enfermedades reumáticas.  
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ABSTRACT 

Systemic sclerosis is an chronic multiorganic entity of unknown cause, with immunologic association. This pathology is classified in 

diffuse cutaneous systemic sclerosis and limited cutaneous systemic sclerosis, in the second the skin thickness is in fingers, called 

“sclerodactilia”, distal part of extremities and the face, has been associate to Crest syndrome. Is defined as presence of calcinosis, 

Raynaud phenomenon, gastroesophageal reflux, sclerodactilia and telangiectasia. 35 years female with Crest syndrome diagnosis, 

where the principal manifestation is calcinosis cutis associated inflammatory lessons in anterior iliac spine, confused with bacterial 

abscess. She received surgical treatment with satisfactory evolution. We can conclude this treatment gave us, internal medicine and 

surgical department knowledgment to Crest syndrome treatment   where the principal expression is calcinosis, easily confuse with 

septic processes where knowledge of personal record and semiology characteristics of calcic secretion hasn’t. One more time we can 

know the importance of a multidisciplinary work in the rheumatic diseases treatment.   
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INTRODUCCIÓN 

La piel así como el sistema osteomíoarticular comparten en su 

composición  características comunes entre las que destacan  la 

presencia de tejido conectivo, elástico así como un lecho 

vascular similares.   

Por esta razón son asiento frecuente, en su conjunto,  de  

numerosas manifestaciones clínicas de gran interés para los 

reumatólogos, dermatólogos y otras especialidades afines.  

Dentro de dichas alteraciones encontramos la induración 

anormal de la piel tal como ocurre en   la esclerosis sistémica, 

esta  entidad se caracteriza por un trastorno multiorgánico 

crónico de origen desconocido, con bases inmunológicas, donde 

predomina el engrosamiento de la piel, que inicia con lesiones 

inflamatorias, posterior a ello se disemina a lechos vasculares y 

disfunción orgánica secundaria a la fibrosis 1,2. 

Los reportes mundiales muestran series que van desde 50 hasta  

300 casos por millón de personas en el mundo, con una 

incidencia de 2.3 a 22.8 casos por millón por año,3 siendo más 

común en mujeres que en hombres, con un ligero predominio de 

la raza negra y  un pico de aparición entre los 30 y 50 años.4 

Su patogenia aunque no entendida completamente ha mostrado 

asociación entre autoinmunidad celular y humoral, donde 

linfocitos T activados, monocitos y macrófagos producen una 

serie de citoquinas, dentro de ellas el factor de crecimiento de 

fibroblastos que va  a llevar a la acumulación excesiva de 

colágeno tipo I, fibronectina y proteoglicanos, que se acumula en 

piel, pulmones y otros órganos determinando el daño de los 

mismos.5-7  

Esta enfermedad se clasifica en esclerosis cutánea difusa y 

cutánea limitada,8  

La primera caracterizada por una induración progresiva de la piel 

que comienza en los dedos y asciende de distal a proximal en las 

extremidades con compromiso de órganos principalmente 

pulmón;9  

La segunda en la cual la induración cutánea se circunscribe a 

dedos, denominada esclerodactilia, parte distal de extremidades 

y la cara, y se ha visto asociada al Síndrome de Crest, una rara 

entidad que se observa en un número mínimo de estos pacientes 

y se define como la aparición de calcinosis, fenómeno de 

Raynaud, reflujo esofágico, esclerodactilia y telangiectasias.10  

La calcinosis se expresa por la presencia de depósito de calcio en 

la dermis.   

Existen tres formas de presentación en las cuales las 

concentraciones sanguíneas de calcio y fósforo pueden estar 

normales o alteradas.   

La forma idiopática que como su nombre lo indica no tiene causa 

aparente, 

La distrófica con niveles normales de calcio y fosforo. 

La metastásica con cifras anormales de estos minerales. 

PRESENTACIÓN DEL CASO 

 

Se trata de una paciente femenina de 35 años, con un cuadro 

clínico de ocho años de evolución, el cual inició con pérdida de 

peso, disminución de la fuerza global, fatiga fácil, 

sintomatología por la cual consultó a los tres meses de su inicio. 
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Imagen 1.  Facie de ratón. 

 

 

Fue valorada en distintas instituciones durante tres meses se 

descartándose diferentes entidades endocrinas metabólicas y 

neoplásicas. 

En el transcurso de este tiempo la paciente comienza a presentar 

sensación de estiramiento en la cara con mayor predominio en 

los labios y nariz, limitación de  la apertura bucal, desaparición 

de arrugas, rostro inexpresivo, afinamiento de labios y 

pronunciación de dientes incisivos. (Imagen 1) 

 

Se acompaña de artralgias de manos, rigidez articular a 

predominio matinal y fenómeno de Raynaud; como 

manifestación digestiva se hace evidente enlentecimiento en la 

evacuación gástrica, reflujo gastroesofágico, ardor en epigastrio 

que aumenta con la ingestión de alimentos.   

Con estas manifestaciones clínicas fue valorada por servicio de 

reumatología donde la ingresan para su estudio y se plantea el 

diagnóstico de síndrome de Crest, iniciando tratamiento con 

nifedipino, ácido fólico, ciclos esteroideos y seguimiento por 

consulta. 

Durante los últimos seis años aparecen ulceras digitales y 

endurecimiento de la piel de los dedos de manos y sustitución de 

los pliegues yuxtarticulares por máculas hipocrómicas. (Imagen 2) 

Imagen 2. Máculas hipocrómicas con adelgazamiento de la piel. 

 

Los episodios de fenómeno de Raynaud se hacen más frecuentes, 

sin embargo no consulta en ese lapso de tiempo hasta hace dos 

años cuando es valorada en la consulta de reumatología de 

nuestro hospital, se tiene en cuenta la evolución de la 

enfermedad. 

Se solicitan complementarios reconfirmando diagnóstico de 

esclerosis sistémica con toma limitada de la piel. 

Se reinicia tratamiento con esteroide y se decide añadir 

colchicina y D-penicilamina además de las medidas sintomáticas 

y generales con posterior mejoría clínica, que incluye mayor 

elasticidad cutánea, aumento de peso, mayor energía en las 

actividades y desaparición de las úlceras en dedos.  

Imagen 3.  Calcinosis cutis en cresta iliaca izquierda 

 

Hace un año aparecen lesiones eritematosas en crestas iliacas 

anteriores las cuales desde hace un mes se convierten en ulceras 

con aparente secreción hialino-purulentas, intensamente 

dolorosas, tanto espontáneamente como a la presión, dificultando 

el uso apropiado de la ropa,  acompañadas de marcado 

eritema.(Imagen 3) 
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Se interpreta en su área de salud como abscesos de posible 

etiología bacteriana e inician tratamiento antimicrobiano. 

Llama la atención las características del material segregado de 

consistencia pastosa, blanco-amarillento, fino y granuloso al 

tacto.  

Se decide ingreso de la paciente para manejo de las mismas, se 

solicita Rx que muestra calcinosis adherida a crestas iliacas. 

(Imagen 4) 

Imagen 4, Rx de Pelvis ósea que muestra las calcificaciones en ambas 

crestas iliacas. 

 

Se indican otros complementarios que demuestran control de la 

esclerosis sistémica descartando el compromiso séptico.  

Por todo lo anterior se decide reparación quirúrgica para exéresis 

de dichas lesiones,(Imagen 5) estudio histopatológico y 

mantenimiento del tratamiento de la enfermedad primaria. 

Imagen 5. Herida quirúrgica con resultado satisfactorio 

 

Complementarios    

 Anti DNA: Positivo   

 Anti Scl70: Negativo   

 Anti Centrómero: Negativo 

 TGP: 25   

 TGO: 55 (H)   

 Ácido úrico: 334.43   

 Hemograma: HTO: 0.42  LEU: 9.9 x 109/l  P: 0.74   L: 

0.26  

 Plaquetas: 215 x 109/l.  

 Glicemia: 5.5 mmol/l  CITURIA: Negativo 

 Pruebas de función respiratoria  

 Prebroncodilatador: La capacidad vital forzada al 50 % 

del valor predicho se interpreta como una restricción en 

la excursión del volumen pulmonar, evaluada en este 

caso como moderadamente severa, la capacidad vital 

reducida sugiere la presencia de una enfermedad 

restrictiva. 

 Postbroncodilatador: El cambio de la CVF de 18 % y de 

290 ml es significativo, excepto si es debido a un 

alargamiento del tiempo de espiración. Reducción de la 

capacidad vital. La reducción es moderadamente severa. 

La capacidad vital aún se encuentra por debajo del 

límite normal inferior después de la administración del 

broncodilatador, sugiriendo nuevamente la presencia de 

una enfermedad restrictiva. 

En nuestro caso para el diagnóstico de la enfermedad se tuvieron 

en consideración las siguientes manifestaciones clínicas: la 

induración cutánea se circunscribe a dedos, denominada 

esclerodactilia, parte distal de extremidades y la cara, la 

calcinosis cutis, el reflujo gastroesofágico y el fenómeno de 

Raynaud, además de resultados de exámenes complementarios.  

DISCUSIÓN 
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El síndrome de Crest no es más que una presentación clínica de 

la llamada esclerosis sistémica con toma limitada de la piel, las 

manifestaciones clínicas que produce esta enfermedad son 

variables, como ya se ha explicado su órgano diana es la piel, 

asociado a fenómeno de Raynaud, lesiones isquémicas y 

engrosamiento de la misma. En la cara se puede encontrar la 

llamada “cara de ratón”, donde la piel es tensa y brillante, hay 

desaparición de arrugas, rostro inexpresivo, adelgazamiento de 

labios y acentuación de dientes incisivos.11,12  

Otras manifestaciones clínicas que se pueden encontrar son 

daños a nivel del tracto gastrointestinal, caracterizado por 

fibrosis esofágica, trastornos de la motilidad y obstrucción del 

intestino delgado, entre otros;13 en el sistema cardiorrespiratorio 

se puede hallar fibrosis intersticial pulmonar, engrosamiento de 

tabique alveolares denominada formación en panal de abejas, 

fibrosis del sistema de conducción cardiaco y de sus sistema 

arteriolar. 

Aunque las manifestaciones renales son menores al 15 %, 

pueden aparecer desarrollando fibrosis de las arterias 

lobulillares, hipertensión arterial y enfermedad renal crónica.15  

En el sistema osteomíoarticular es frecuente encontrar artralgias 

y rigidez generalizada, acroosteolisis en huesos de la mano y 

miopatías crónicas no inflamatorias.9  

Para realizar el diagnóstico de esta entidad, según el Colegio  

Americana de Reumatología, es necesario que el paciente tenga 

un criterio mayor consistente en cambios esclerodiformes de 

localización proximal metacarpiana o metatarsofalángica, o 2 de 

3 criterios menores, compuestos por esclerodactilia, cicatrización 

puntiforme de los pulpejos y fibrosis pulmonar bibasal.11  

En las pruebas de laboratorio el hemograma demuestra la 

presencia de anemia, y en ocasiones se encontrara leucopenia y 

trombocitopenia;5 estos pacientes van a presentar anticuerpos 

antinucleares positivos desde el inicio de la enfermedad en un 

elevado por ciento, los anticuerpos más significativos son los 

anticuerpos antitopoisomerasa (Scl 70) presentes en la esclerosis 

cutánea difusa;16 además, la biopsia piel resulta útil para realizar 

diagnóstico diferencial con otras entidades como el 

escleromixedema y la fibrosis generalizada nefrógena. 

 

En cuanto al tratamiento los inmunosupresores como la 

azatioprina, ciclosporina han mostrado poca efectividad,  los 

glucocorticoides controlan un grupo de manifestaciones clínicas, 

pero no evitan la progresión de la enfermedad,17 medicamentos, 

talidomida y rapamicina no están bien respaldados por los 

estudios;18 existen una serie de fármacos que disminuyen el 

proceso fibrótico, dentro de ellos la D-penicilamina que previene 

el enlace cruzado de fibras de colágeno extracelular, también la 

minociclina y la relaxina recombinante.  

En caso de presentar fenómeno de Raynaud a repetición, el 

tratamiento indicado son los bloqueadores de canales de calcio, 

aunque medicamentos como los inhibidores de la 5-

fosfodiesterasa, alfa-bloqueadores e inhibidores selectivos de la 

receptación de serotonina, también han demostrado ser 

efectivos.19 

La evolución de la esclerosis sistémica es variable e 

imprevisible, y con frecuencia se desarrolla lentamente, el 

pronóstico es desfavorable si existen desde el principio 

manifestaciones como afectación cardiaca, pulmonar o renal, 

puede permanecer limitada y sin progresar en largos periodos en 

pacientes con síndrome de Crest.  

Se ha reportado una tasa de supervivencia de la cutánea difusa a 

5 años del 55-70 %, y de la circunscrita cutánea del 75-90 %, lo 

que deja como de mejor pronóstico a esta segunda.20 

CONCLUSIONES 

El estudio de esta paciente aporto a los servicios de 

reumatología, medicina interna y cirugía, conocimientos y 

habilidades para el abordaje de  pacientes portadores de 

síndrome de Crest, donde la manifestación más significativa lo 

constituye la calcinosis; dificultando el diagnóstico diferencial 

con procesos sépticos, cuando no se tienen en cuenta los 

antecedentes personales, o las características semiológicas de la 

secreción cálcica. Se demuestra la importancia del trabajo 

multidisciplinario en el estudio y control de las enfermedades 

reumáticas. 
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