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CREST Sendromu
CREST Syndrome

Tugce Kdksuz', Zeynep Nurhan Saracoglu', Ayse Esra Koku-Aksu', ilham Sabuncu?, Cengiz Korkmaz?

Ozet

CREST sendromunun (kalsinozis kutis, Raynaud fenomeni, 6zefageal
motilite bozuklugu, sklerodaktili ve telenjiektazi) bes major bulgusu-
nun da birlikte gortldigu bir olgu sunmaktayiz. Kirk alti yasinda kadin
hasta klinigimize ayak tabaninda sertlik, kizarma ve agr sikayeti ile bas-
vurdu. Hastanin 20 senedir Raynaud fenomeni ve yaklasik bes senedir
gastrodzefageal reflU sikayeti mevcuttu. Maske yiz, el ve ylizde belirgin
telenjiektazi mevcuttu. Parmaklarinda skleroz (sklerodaktili) belirgindi.
Sol elde ve suprapatellar bélgede direkt grafide kalsinozis kutis saptan-
di. Raynaud fenomenine yénelik nifedipin 30 mg/gun, asetilsalisilik asit
100 mg/glin, 6zofagus dismotilitesine yonelik famotidin 40 mg/gun,
metoklopramid HCL 30 mg/guin tedavisi baslandi. Tedavi sonrasinda si-
kayetleri kismi olarak geriledi. CREST sendromunun bes major bulgusu-
nun oldugu bu olgu ile birlikte CREST sendromu ve komplikasyonlarini
vurgulamayr amacladik. (Turk J Dermatol 2012; 6: 48-50)

Anahtar kelimeler: Kalsinozis kutis, Raynaud fenomeni, sklerodaktili

Abstract

We report a case of CREST syndrome (calsinosis cutis, Raynaud’s phe-
nomenon, oesophageal dysmotility, sclerodactyly and telangiectasia)
with all of the five major symptoms. A 46-year-old woman was admit-
ted to our clinic with the complaint of erythema, rigidity and pain on
the plantar surface of the feet. She had had Raynaud’s phenomenon for
20 years and oesophageal reflux for five years. Her face had become
masklike and there was prominent telangiectasies on her face and
hands. Sclerosis were confined to the fingers (sclerodactyly). Direct X-
ray graphy demonstrated calcinosis cutis on the left hand and suprapa-
tellar region. She was treated with nifedipine 30 mg/day, acetylsalicylic
acid 100 mg/day for Raynaud's phenomenon and famotidine 40 mg/
day, metoclopramide HCL 30 mg/day for oesophageal dysmotility. Her
complaints were partially relieved after the treatment. This case had all
of the five major symptoms of CREST syndrome, and we aimed to em-
phasize the major symptoms and complications of CREST syndrome.
(Turk J Dermatol 2012; 6: 48-50)
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Giris

CREST sendromu, sklerodermanin bir formudur. Kutanéz kalsifi-
kasyon, Raynaud fenomeni, 6zefageal dismotilite, sklerodaktili
ve telenjiektazi olmak Uzere 5 major semptomu mevcuttur.
CREST sendromu tanisini koymak icin bu 5 semptomdan en az
GgUnUn saptanmasi gerekmektedir (1).

Bes major semptomun bir arada bulundugu CREST sendromu
olgusu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

Kirk alti yasinda kadin hasta klinigimize ayak tabaninda sertlik,
kizarma ve agn sikayeti ile basvurdu. Hastanin 6zge¢misinde
yaklasik 20 senedir Raynaud fenomeni ve yaklasik 5-6 senedir
gastrodzefageal refli ykust mevcuttu. Dermatolojik muaye-
nesinde sag ayak besinci metakarpofalengeal eklem Uzerinde
sislik, kizariklik, hiperkeratotik lezyon, sol ayak topuk ve plantar
bolgede hiperkeratotik lezyonlar saptandi. Genel viicut muaye-
nesinde mikrostomi, sklerotik yiiz gérdnimu (Resim 1), ylzde
ve elde telenjiektazi (Resim 1, 2), parmak uclarinda skleroz ve
siyanoz (Resim 2), periungual eritem ve sol diz eklemi tzerinde
fiks, sert, subkutan nodul (Resim 3) mevcuttu. Sistem sorgula-
masinda yutkunma gicltgu oldugu dégrenildi. Hastaya bu bul-
gularla CREST sendromu tanisi kondu.

Antisentromer antikor (ACA) degeri negatifti. CREST sendromu-
nun primer bilyer siroz ile birlikteliginin yiksek olmasindan
dolayr istenen anti diz kas antikoru (ASMA), antimitokondrial
antikor (AMA) ve abdominal ultrasonografi sonuglari da normal
olarak degerlendirildi.

Ozofagus tutulumuna yonelik cekilen 6zefagus pasaj grafisinde
distal 6zefagus 1/3'ltk kisimda yavaslama, mukozal dizensizlik,
tersiyer kontraksiyonlar saptanmasi Uzerine yapilan endoskopi-
sinde ¢zefagusta polip ve postbulber duodenum sonrasi siip-
heli obstriksiyon saptandi. Endoskopi tekrari planlandi fakat
hasta tarafindan kabul edilmedi. Transtorasik Doppler-
ekokardiyografi, elektrokardiyografi ve akciger grafisi sonucu
normal olarak degerlendirildi. Pulmoner hipertansiyon saptan-
madi.

Hastanin direkt grafileri degerlendirildiginde sag el 2. metakar-
pofalengeal ekleme yakin bolgede, sol el Giglincl parmak distal
falanksin altinda ve sol diz suprapatellar bolgede (Resim 4) kal-
sinozis kutis ile uyumlu bulgular saptandi.

G06z konsiltasyonu sonucu hastada kuru goz tespit edildi ve
suni gozyasi baslandi.

Hastanin Raynaud fenomenine yonelik nifedipin 30 mg/gun,
asetilsalisilik asit 100 mg/gln, 6zefagus dismotilitesine yonelik



Resim 1. Mikrostomi, telenjiektazi

Resim 2. Sol elde telenjiektazi ve siyanoz

famotidin 40 mg/gun, metoklopramid HCL 30 mg/giin basland!. Tedavi
sonrasinda hastanin ellerindeki morarma ve agn sikayetlerinin kismi
olarak geriledigi gozlendi.

Tartisma

Sistemik skleroz, karakteristik kutan6z manifestasyonlari olan bir multisis-
tem hastaligidir. Yuksek mortalite ve beraberindeki siddetli morbidite
tantyl dnemli kilmaktadir. Sistemik sklerozu sklerodermanin lokalize
formlarindan ayirmak énemlidir (2).

Sistemik sklerozun genis bir hastalik spektrumu vardir, fakat 2 major alt
grup tanimlanmustir: diffiz kutanéz (dcSSc) ve sinirli kutandz (IcSSc)
skleroderma. Bunlar primer olarak deri tutulumunun derecesi ve yaygin-
higrile ayirt edilir (3). CREST sendromu kalsinozis kutis, Raynaud fenome-
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Resim 4. Sol diz suprapatellar bolgede kalsinozis kutis ile uyumlu
goriintii

ni, 6zefageal dismotilite, sklerodaktili ve telenjiektazi ile karakterizedir,
sinirl sistemik tutulumundan dolayr sistemik skleroderma tipleri icinde
en iyi prognozlu olanidir (4). Akiyama ve arkadaslari (1) yaptiklari ¢alisma-
da CREST sendromunu bu 5 semptomdan en az 3'UnU iceren form ola-
rak tanimlamislar, yalnizca %17 oraninda hastanin 5 semptomu birden
icerdigini belirtmislerdir.

CREST sendromlu hastalarin ilk baslangic semptomu genellikle Raynaud
fenomenidir. Raynaud fenomeni diffuz tipte aylar icinde, lokalize tipte ise
uzun bir zaman periyodunda (5-20 sene) gelisir (2, 3). Kutanoz bulgular
siklikla daha sonra ortaya ¢ikar. Raynaud fenomeni deri sklerozu olan
hastalarin tamaminda goéralir (2). Sinirl sklerodermada goérilen Raynaud
fenomeni oldukca siddetli seyir gosterir, cok sayida dijital Glser hatta
dijital gangrenler gelisebilir (3).

Skleroz genellikle parmaklarda, ellerde, ylizde ve bazen de (%20) distal
on kolda gordlur (3). Lokalize kutandz sklerodermada yalnizca mindr



sklerodaktili olabilecedi gibi dirseklere kadar yayilan siddetli sklerotik
degisiklikler de gorulebilir. Ekstremitelerin proksimal kisminin ya da gév-
denin tutulmasi ile olgu dcSSc olarak tanimlanir (2).

Distrofik kalsifikasyon (kalsinozis kutis) siklikla (%25) parmaklarda (6zellik-
le terminal falankslarin palmar yizlerinde), 6n kolun ekstansor ylzeyle-
rinde, daha az oranda ise kemik ¢ikintilarda, diz ve dirsek etrafinda, ayak
dorsumunda, tendonlarda, yumusak dokularda gordlebilir (3, 5, 6).
Parmaklar gibi travmaya acik bolgelerde yiizeyel nodiller ve plaklar
gelisebilir. Bunlar zamanla Ulserlesebilir ve sekonder enfeksiyonlara
neden olabilir (6, 7). Yalnizca radyolojik degerlendirmede belli olabilecek
kuguk lezyonlar da gelisebilir (3). Metakarpofalengeal ve interfalengeal
eklemler Gzerinde marjinal erozyonlar, parmak uclarinda skar ve paronisi
gelisebilir (5). Kalsinosis kutise bagli gelisen agri medikal tedaviye yanit
vermediginde (nifedipin, kolsisin, pentoksifilin ve asetilsalisilik asit) cerra-
hi tedavi secenekleri degerlendirilmelidir (8). Bizim hastamizda da meta-
karpofalengeal eklem Uzerinde ve patellar bolgede kalsinozis kutis lez-
yonlari mevcuttu. Tedavi sonrasinda agrida azalma tarifleyen hastada
cerrahi tedavi planlanmadi.

Telenjiektazi hastalarin %75'inde gorulur. Daha ¢ok parmaklarda, ylzde,
dudaklarda, agizda ve gévde Ust yarisinda saptanir (3, 5). Telenjiektaziler
herediter hemorajik telenjiektaziyi (HHT) taklit edebilirler ve siddetli
kanamaya sebep olabilirler (9, 10). Hastamizin ylzinde ve ellerinin tze-
rinde telenjiektaziler mevcuttu.

Gastrointestinal tutulum sistemik sklerozda ¢ok sik goértlmektedir.
Ozellikle 6zefageal tutulum %75-90 oraninda mevcuttur (2, 3, 5).
Ozefageal dismotilite progresif sistemik sklerozun en belirgin olan ic
organ tutulum seklidir ve gastrodzefageal refliiye (GOR) neden olur (11).
Hastamizda da GOR mevcuttu.

Metafaz kromozomundaki kinetokorlara karsi olusan antisentromer anti-
korlari (ACA) sinirli skleroderma icin oldukga spesifik bir bulgudur (5). Bu
hastalarda %50-90 oraninda bulunur (3). Akiyama ve arkadaslarinin (1)
yaptigi calismada %97 oraninda pozitiflik bulunmustur. ACA pozitifligi
en ¢ok kalsinozis ve telenjiektazi ile korelasyon gosterir ve bu hastalarda
pulmoner interstisyel fibrozis gelisme sikligi daha azdir (3). Bazi Raynaud
fenomenli hastalarda ACA pozitifligi bulunabilir, bu hastalar sinirli sklero-
derma icin adaydirlar (3, 5). Bizim hastamizda ACA negatifti.

Sendromun en ciddi ve fatal komplikasyonu pulmoner hipertansiyondur
(12). Izole pulmoner hipertansiyon sinirli sklerodermada daha cok géraltr
(2, 3). Tani konduktan sonra ortalama yasam suresi 2 yildan daha azdir (3).
CREST sendromu tanisi konduktan sonra pulmoner hipertansiyonun sap-
tanmasi icin elektrokardiyografi, gégus radyografisi ve transtorasik
Doppler-ekokardiyografi tetkiklerinin degerlendiriimesi hayati dnem tasir.
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CREST sendromu primer bilyer sirozla birlikte gorulebilir (13). Kan tetkik-
lerinden ASMA ve AMA’nIn negatif olmasi ve abdominal ultrason tetkik-
lerinin normal sinirlarda olmasi ile ekarte edilir.

Sjogren sendromu ile de birliktelik gdsterebilir (14). Hastamizda kuru g6z
tespit edildi fakat hasta biyopsiyi kabul etmedigi icin Sjégren sendromu
tanisi kesinlestirilemedi.

Sinirli sklerodermada 6lim daha ¢ok diger sebepler ile olsa da hastalik
ile iliskili olarak pulmoner hipertansiyon ve siddetli gastrointestinal kana-
ma da 6lime sebebiyet verebilir (3).

Sonu¢

CREST sendromu tanisi konduktan sonra eslik eden hastaliklarin arastiril-
masi 6zellikle mortaliteye de sebep olabilen pulmoner ve gastrointesti-
nal komplikasyonlarina yonelik tetkiklerinin yapiimasi &nem tasimaktadir.
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