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RESUMEN

El síndrome de CREST es una variante de la esclerodermia y se caracteriza por calcinosis, 
fenómeno de Raynaud, cambio de la motilidad esofágica, esclerodactilia y telangiectasias. 
Normalmente, la afectación cutánea se limita a las extremidades distales, la progresión es más 
lenta y el pronóstico más favorable que en la esclerodermia, pudiendo no existir compromiso 
visceral. El objetivo de este trabajo es relatar un caso clínico de síndrome de CREST, enfocando 
la importancia del médico de familia en la valoración de las señales y síntomas presentados por 
los pacientes, permitiendo un diagnóstico y una orientación terapéutica adecuados.
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ABSTRACT

Could it just be a matter of cold?

The CREST syndrome is a variant of scleroderma characterized by calcinosis, Raynaud`s 
phenomenon, esophageal dysfunction, sclerodactyly and telangiectasias. Skin affection is 
usually limited to distal extremities, it progresses more slowly and its prognosis is more favorable 
than in scleroderma, with the possibility of no visceral involvement. The aim of this paper is to 
present a clinical case of CREST syndrome, highlighting the relevance of the family physician 
in the assessment of the patient´s signs and symptoms, thus allowing adequate diagnosis and 
therapeutic guidelines.
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¿Será sólo una cuestión de frío?

Maria João Teles, Ana Luisa Neves, Joana Almeida.

INTRODUCCIÓN

En los años 60, Carr et al. y Schimke et al. describieron el síndrome CREST 
como una variante de la esclerodermia sistémica, siendo más limitada, in-
dolente y caracterizada por calcinosis, fenómeno de Raynaud, alteración de 
la motilidad esofágica, esclerodactilia y telangiectasias1. Normalmente, sólo 
tres de estas cinco características son necesarias para establecer el diag-
nóstico2. De una manera general, el sexo femenino es el más afectado1,3,4, en 
una proporción de 3:1. Las manifestaciones comienzan generalmente entre 
la tercera y la cuarta décadas de la vida3,4 y, con frecuencia, hay historia 
de fenómenos de Raynaud de varios años de evolución1,4. No hay pruebas 
diagnósticas específicas3, pero los anticuerpos anti-centrómero son carac-
terísticos, y están presentes en más del 50% de los casos1. La velocidad de 
hemosedimentación puede estar ligeramente aumentada y el hemograma 
mostrar anemia de enfermedad crónica3. El pronóstico es habitualmente me-
jor que en la esclerosis sistémica1. El objetivo de este trabajo es relatar un 
caso clínico de síndrome CREST, enfocando la importancia de un diagnósti-
co y una orientación terapéutica adecuados.
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OBSERVACIONES CLÍNICAS

Paciente del sexo femenino, de 38 años de edad, 
sin antecedentes personales de interés, medicada 
con anticonceptivo oral, que había comenzado tres 
meses antes.

En mayo de 2008 acude a la consulta de su médi-
co de familia refiriendo que, desde marzo de 2007, 
presentaba crisis de alteración de coloración de la 

piel del tercero y cuarto dedos de las manos, que 
se manifestaban con el frío. Primero los dedos se le 
ponían blancos durante 15-20 minutos y después 
se ponían azules y posteriormente rojos. Desde ha-
cía años había notado inflamación en ambas ma-
nos sin rigidez matutina y pirosis tras la ingesta de 
alimentos.

Al examen se encuentra leve atrofia de la piel, sin 
otras alteraciones.
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Enfermedades del tejido conectivo

Esclerosis sistémica variante difusa

Esclerosis sistémica variante localizada (CREST)

Enfermedad mixta del tejido conectivo

Lupus eritematoso sistémico

Síndrome de Sjögren

Dermatomiositis

Fármacos y agentes tóxicos

Bloqueantes beta

Ergotamínicos

Agentes quimioterápicos (bleomicina, carboplatino, vinblastina, etc.)

Ciclosporina

Interferón a y b

Cocaína

Nicotina

Policloruro de vinilo

Enfermedades endocrinas

Hipotiroidismo

Feocromocitoma

Síndrome carcinoide

Traumatismos

Síndrome del desfiladero torácico (unilateral)

Aneurisma cubital

Lesión por vibraciones

Anomalías en vasos sanguíneos

Tromboangeítis obliterante

Embolia periférica

Vasculitis (enfermedad de Takayasu, arteritis de células gigantes)

Enfermedades hematológicas y tumores

Crioglobulinemia

Paraproteinemias

Síndromes mielo/linfoproliferativos

Tabla 1. Causas de fenómeno de Raynaud secundario
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Con la sospecha diagnóstica de fenómeno de Ray-
naud, sin poder distinguir entre primario o secun-
dario, se efectuó un estudio analítico que mostró 
anemia (hemoglobina de 11,9 mg/dl), siendo el 
resto del hemograma, la eritrosedimentacón, la gli-
cemia, la creatinina, las proteínas totales y fraccio-
nadas, el tiempo de protrombina y las enzimas he-
páticas normales. Presentó un título de anticuerpos 
anti-nucleares mayor de 1/80, moteado nuclear y 
anticentrómero positivos.

Se derivó a la consulta de Reumatología, donde 
se realizó la hipótesis diagnóstica de síndrome 
CREST. En esta etapa se realizó una capilaroscopia 
del lecho ungueal, que mostró una disminución de 
capilares en parches, dilataciones capilares y me-
gacapilares. También se realizó una radiografia del 
tórax, que ha sido normal, y un esofagograma que 
mostró un esófago algo afinado, aunque sin otras 
alteraciónes. La biopsia de la piel confirmó el diag-
nóstico clínico de esclerodermia.

Fue medicada con nifedipina y pentoxifilina, que 
suspendió por intolerancia. Tras confirmarse el 
diagnóstico de síndrome CREST se instituyó trata-
miento con metotrexate.

En enero de 2011 comenzó con episodios de ar-
tralgias en los miembros superiores que fueron 
interpretadas en este contexto. Actualmente, la 
paciente es seguida por su médico de familia con 
revisiones periódicas en la consulta de Reumato-
logía.

COMENTARIOS

El síndrome CREST pertenece al grupo de las es-
clerodermias, que origina un engrosamiento y en-
durecimiento del tejido conjuntivo en varias locali-
zaciones del cuerpo2. Puede ser extremadamente 
variable, y un paciente puede o no presentar todas 
las características en determinando momento5. 
El 70% de los enfermos refieren el fenómeno de 
Raynaud como queja inicial, ocurriendo la tríada 
palidez-cianosis-eritema, más frecuentemente en 
las manos y pies, con duración de pocos minutos 
hasta varias horas, como en el caso presentado. 
Ante un paciente con fenómeno de Raynaud diag-
nosticado clínicamente tenemos que distinguir 
entre primario, cuando no se identifica una causa 
subyacente; y secundario, si aparece en el contex-
to de otras enfermedades, reumáticas o de otra ín-

dole, incluyendo enfermedad vascular extrínseca, 
alteraciones endocrinas y enfermedades hemato-
lógicas. Hay numerosas causas de fenómeno de 
Raynaud secundario (tabla 1). Debemos pensar en 
esta posibilidad ante un inicio posterior a los 30 
años, episodios intensos, dolorosos, asimétricos 
o relacionados con lesiones isquémicas, precipita-
dos por cambios posturales o cuando los pacien-
tes presentan criterios de una enfermedad del teji-
do conectivo asociada.

La observación de la textura y localización de la 
piel endurecida puede también contribuir para el 
diagnóstico. Esta paciente tenía sólo leve atrofia de 
la piel. Generalmente, la rigidez cutánea comienza 
en los dedos de las manos. A nivel esofágico, la 
principal alteración es la existencia de atrofia y fi-
brosis de la musculatura esofágica, originando sín-
tomas de reflujo3. 

El abordaje del síndrome CREST debe ser dirigido 
a la sintomatología presentada. En este sentido, 
para controlar el fenómeno de Raynaud se propone 
la reducción del vasoespasmo, evitar el estrés o el 
frio y la prescripción de bloqueadores de los cana-
les del calcio (por ejemplo, nifedipina o diltiazem). 
Los anti-inflamatorios no esteroideos se muestran 
eficaces en el control de las artralgias y las medi-
das anti-reflujo permiten controlar la dismotilidad 
esofágica3.

La atención y seguimiento del médico con respecto 
a las quejas y preocupaciones de sus pacientes es 
muy importante. La identificación y derivación pre-
coces de determinados casos clínicos, son de pri-
mordial importancia para su control, contribuyendo 
al bienestar y calidad de vida de los enfermos.
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