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Giriş
CREST sendromu, sklerodermanın bir formudur. Kutanöz kalsifi-
kasyon, Raynaud fenomeni, özefageal dismotilite, sklerodaktili 
ve telenjiektazi olmak üzere 5 major semptomu mevcuttur. 
CREST sendromu tanısını koymak için bu 5 semptomdan en az 
üçünün saptanması gerekmektedir (1).

Beş major semptomun bir arada bulunduğu CREST sendromu 
olgusu sunulmaktadır. 

Olgu Sunumu
Kırk altı yaşında kadın hasta kliniğimize ayak tabanında sertlik, 
kızarma ve ağrı şikayeti ile başvurdu. Hastanın özgeçmişinde 
yaklaşık 20 senedir Raynaud fenomeni ve yaklaşık 5-6 senedir 
gastroözefageal reflü öyküsü mevcuttu. Dermatolojik muaye-
nesinde sağ ayak beşinci metakarpofalengeal eklem üzerinde 
şişlik, kızarıklık, hiperkeratotik lezyon, sol ayak topuk ve plantar 
bölgede hiperkeratotik lezyonlar saptandı. Genel vücut muaye-
nesinde mikrostomi, sklerotik yüz görünümü (Resim 1), yüzde 
ve elde telenjiektazi (Resim 1, 2), parmak uçlarında skleroz ve 
siyanoz (Resim 2), periungual eritem ve sol diz eklemi üzerinde 
fiks, sert, subkutan nodül (Resim 3) mevcuttu. Sistem sorgula-
masında yutkunma güçlüğü olduğu öğrenildi. Hastaya bu bul-
gularla CREST sendromu tanısı kondu. 

Antisentromer antikor (ACA) değeri negatifti. CREST sendromu-
nun primer bilyer siroz ile birlikteliğinin yüksek olmasından 
dolayı istenen anti düz kas antikoru (ASMA), antimitokondrial 
antikor (AMA) ve abdominal ultrasonografi sonuçları da normal 
olarak değerlendirildi.

Özofagus tutulumuna yönelik çekilen özefagus pasaj grafisinde 
distal özefagus 1/3’lük kısımda yavaşlama, mukozal düzensizlik, 
tersiyer kontraksiyonlar saptanması üzerine yapılan endoskopi-
sinde özefagusta polip ve postbulber duodenum sonrası şüp-
heli obstrüksiyon saptandı. Endoskopi tekrarı planlandı fakat 
hasta tarafından kabul edilmedi. Transtorasik Doppler-
ekokardiyografi, elektrokardiyografi ve akciğer grafisi sonucu 
normal olarak değerlendirildi. Pulmoner hipertansiyon saptan-
madı.

Hastanın direkt grafileri değerlendirildiğinde sağ el 2. metakar-
pofalengeal ekleme yakın bölgede, sol el üçüncü parmak distal 
falanksın altında ve sol diz suprapatellar bölgede (Resim 4) kal-
sinozis kutis ile uyumlu bulgular saptandı. 

Göz konsültasyonu sonucu hastada kuru göz tespit edildi ve 
suni gözyaşı başlandı. 

Hastanın Raynaud fenomenine yönelik nifedipin 30 mg/gün, 
asetilsalisilik asit 100 mg/gün, özefagus dismotilitesine yönelik 

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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Özet
CREST sendromunun (kalsinozis kutis, Raynaud fenomeni, özefageal 
motilite bozukluğu, sklerodaktili ve telenjiektazi) beş major bulgusu-
nun da birlikte görüldüğü bir olgu sunmaktayız. Kırk altı yaşında kadın 
hasta kliniğimize ayak tabanında sertlik, kızarma ve ağrı şikayeti ile baş-
vurdu. Hastanın 20 senedir Raynaud fenomeni ve yaklaşık beş senedir 
gastroözefageal reflü şikayeti mevcuttu. Maske yüz, el ve yüzde belirgin 
telenjiektazi mevcuttu. Parmaklarında skleroz (sklerodaktili) belirgindi. 
Sol elde ve suprapatellar bölgede direkt grafide kalsinozis kutis saptan-
dı. Raynaud fenomenine yönelik nifedipin 30 mg/gün, asetilsalisilik asit 
100 mg/gün, özofagus dismotilitesine yönelik famotidin 40 mg/gün, 
metoklopramid HCL 30 mg/gün tedavisi başlandı. Tedavi sonrasında şi-
kayetleri kısmi olarak geriledi. CREST sendromunun beş major bulgusu-
nun olduğu bu olgu ile birlikte CREST sendromu ve komplikasyonlarını 
vurgulamayı amaçladık. (Turk J Dermatol 2012; 6: 48-50)
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famotidin 40 mg/gün, metoklopramid HCL 30 mg/gün başlandı. Tedavi 
sonrasında hastanın ellerindeki morarma ve ağrı şikayetlerinin kısmi 
olarak gerilediği gözlendi.

Tartışma 

Sistemik skleroz, karakteristik kutanöz manifestasyonları olan bir multisis-
tem hastalığıdır. Yüksek mortalite ve beraberindeki şiddetli morbidite 
tanıyı önemli kılmaktadır. Sistemik sklerozu sklerodermanın lokalize 
formlarından ayırmak önemlidir (2).

Sistemik sklerozun geniş bir hastalık spektrumu vardır, fakat 2 major alt 
grup tanımlanmıştır: diffüz kutanöz (dcSSc) ve sınırlı kutanöz (lcSSc) 
skleroderma. Bunlar primer olarak deri tutulumunun derecesi ve yaygın-
lığı ile ayırt edilir (3). CREST sendromu kalsinozis kutis, Raynaud fenome-

ni, özefageal dismotilite, sklerodaktili ve telenjiektazi ile karakterizedir, 
sınırlı sistemik tutulumundan dolayı sistemik skleroderma tipleri içinde 
en iyi prognozlu olanıdır (4). Akıyama ve arkadaşları (1) yaptıkları çalışma-
da CREST sendromunu bu 5 semptomdan en az 3’ünü içeren form ola-
rak tanımlamışlar, yalnızca %17 oranında hastanın 5 semptomu birden 
içerdiğini belirtmişlerdir.

CREST sendromlu hastaların ilk başlangıç semptomu genellikle Raynaud 
fenomenidir. Raynaud fenomeni diffuz tipte aylar içinde, lokalize tipte ise 
uzun bir zaman periyodunda (5-20 sene) gelişir (2, 3). Kutanöz bulgular 
sıklıkla daha sonra ortaya çıkar. Raynaud fenomeni deri sklerozu olan 
hastaların tamamında görülür (2). Sınırlı sklerodermada görülen Raynaud 
fenomeni oldukça şiddetli seyir gösterir, çok sayıda dijital ülser hatta 
dijital gangrenler gelişebilir (3).

Skleroz genellikle parmaklarda, ellerde, yüzde ve bazen de (%20) distal 
ön kolda görülür (3). Lokalize kutanöz sklerodermada yalnızca minör 
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Resim 3. Sol diz eklemi üzerinde subkutan nodül

Resim 2. Sol elde telenjiektazi ve siyanoz

Resim 4. Sol diz suprapatellar bölgede kalsinozis kutis ile uyumlu 
görüntü

Resim 1. Mikrostomi, telenjiektazi



sklerodaktili olabileceği gibi dirseklere kadar yayılan şiddetli sklerotik 
değişiklikler de görülebilir. Ekstremitelerin proksimal kısmının ya da göv-
denin tutulması ile olgu dcSSc olarak tanımlanır (2).

Distrofik kalsifikasyon (kalsinozis kutis) sıklıkla (%25) parmaklarda (özellik-
le terminal falanksların palmar yüzlerinde), ön kolun ekstansör yüzeyle-
rinde, daha az oranda ise kemik çıkıntılarda, diz ve dirsek etrafında, ayak 
dorsumunda, tendonlarda, yumuşak dokularda görülebilir (3, 5, 6). 
Parmaklar gibi travmaya açık bölgelerde yüzeyel nodüller ve plaklar 
gelişebilir. Bunlar zamanla ülserleşebilir ve sekonder enfeksiyonlara 
neden olabilir (6, 7). Yalnızca radyolojik değerlendirmede belli olabilecek 
küçük lezyonlar da gelişebilir (3). Metakarpofalengeal ve interfalengeal 
eklemler üzerinde marjinal erozyonlar, parmak uçlarında skar ve paronişi 
gelişebilir (5). Kalsinosis kutise bağlı gelişen ağrı medikal tedaviye yanıt 
vermediğinde (nifedipin, kolşisin, pentoksifilin ve asetilsalisilik asit) cerra-
hi tedavi seçenekleri değerlendirilmelidir (8). Bizim hastamızda da meta-
karpofalengeal eklem üzerinde ve patellar bölgede kalsinozis kutis lez-
yonları mevcuttu. Tedavi sonrasında ağrıda azalma tarifleyen hastada 
cerrahi tedavi planlanmadı.

Telenjiektazi hastaların %75’inde görülür. Daha çok parmaklarda, yüzde, 
dudaklarda, ağızda ve gövde üst yarısında saptanır (3, 5). Telenjiektaziler 
herediter hemorajik telenjiektaziyi (HHT) taklit edebilirler ve şiddetli 
kanamaya sebep olabilirler (9, 10). Hastamızın yüzünde ve ellerinin üze-
rinde telenjiektaziler mevcuttu.

Gastrointestinal tutulum sistemik sklerozda çok sık görülmektedir. 
Özellikle özefageal tutulum %75-90 oranında mevcuttur (2, 3, 5). 
Özefageal dismotilite progresif sistemik sklerozun en belirgin olan iç 
organ tutulum şeklidir ve gastroözefageal reflüye (GÖR) neden olur (11). 
Hastamızda da GÖR mevcuttu. 

Metafaz kromozomundaki kinetokorlara karşı oluşan antisentromer anti-
korları (ACA) sınırlı skleroderma için oldukça spesifik bir bulgudur (5). Bu 
hastalarda %50-90 oranında bulunur (3). Akiyama ve arkadaşlarının (1) 
yaptığı çalışmada %97 oranında pozitiflik bulunmuştur. ACA pozitifliği 
en çok kalsinozis ve telenjiektazi ile korelasyon gösterir ve bu hastalarda 
pulmoner interstisyel fibrozis gelişme sıklığı daha azdır (3). Bazı Raynaud 
fenomenli hastalarda ACA pozitifliği bulunabilir, bu hastalar sınırlı sklero-
derma için adaydırlar (3, 5). Bizim hastamızda ACA negatifti. 

Sendromun en ciddi ve fatal komplikasyonu pulmoner hipertansiyondur 
(12). İzole pulmoner hipertansiyon sınırlı sklerodermada daha çok görülür 
(2, 3). Tanı konduktan sonra ortalama yaşam süresi 2 yıldan daha azdır (3). 
CREST sendromu tanısı konduktan sonra pulmoner hipertansiyonun sap-
tanması için elektrokardiyografi, göğüs radyografisi ve transtorasik 
Doppler-ekokardiyografi tetkiklerinin değerlendirilmesi hayati önem taşır.

CREST sendromu primer bilyer sirozla birlikte görülebilir (13). Kan tetkik-
lerinden ASMA ve AMA’nın negatif olması ve abdominal ultrason tetkik-
lerinin normal sınırlarda olması ile ekarte edilir.

Sjögren sendromu ile de birliktelik gösterebilir (14). Hastamızda kuru göz 
tespit edildi fakat hasta biyopsiyi kabul etmediği için Sjögren sendromu 
tanısı kesinleştirilemedi. 

Sınırlı sklerodermada ölüm daha çok diğer sebepler ile olsa da hastalık 
ile ilişkili olarak pulmoner hipertansiyon ve şiddetli gastrointestinal kana-
ma da ölüme sebebiyet verebilir (3). 

Sonuç

CREST sendromu tanısı konduktan sonra eşlik eden hastalıkların araştırıl-
ması özellikle mortaliteye de sebep olabilen pulmoner ve gastrointesti-
nal komplikasyonlarına yönelik tetkiklerinin yapılması önem taşımaktadır. 
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