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Síndrome de Reynolds. 
CREST asociado a cirrosis biliar primaria
Reynolds' syndrome. 
CREST associated with biliary primary cirrhosis

Luciana Cabral Campana 1, Ligia No 2, Cristina Corbella 3, Roberto Schroh 4, Mercedes Hassan 5

Introducción

El síndrome de Reynolds fue descripto en el año 1971 en re-
ferencia a la asociación de esclerodermia tipo CREST y ci-
rrosis biliar primaria (CBP).1,2

Como característica, estos pacientes no presentan formas fl o-
ridas de esclerodermia; sólo manifi estan esclerodactilia con 
fenómeno de Raynaud, con poca esclerosis en la cara.3

Las manifestaciones del compromiso hepático también son 
oligosintomáticas, de lenta evolución y relativamente bien 
toleradas por los pacientes. Estas circunstancias favorecen el 
retraso de la consulta.4,5

Los avances en la tecnología hicieron posible detectar más 
tempranamente y con más precisión a estos pacientes. Por 
ejemplo, con el desarrollo del cultivo celular Hep 2 se evi-
dencia el patrón anticentrómero presente en el 70% de los 
CREST y el anticuerpo antimitocondrial presente en más del 
80% de las CBP. 2,6

A continuación se presentan tres casos de pacientes con sín-
drome de Reynolds.

Casos clínicos

Caso 1
Mujer de 53 años, con antecedentes de conización por 
SIL de alto grado. Acude a la consulta por presentar pru-
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rito generalizado, hiperpigmentación cutánea 
difusa, fenómeno de Raynaud, alopecia y pérdi-
da de peso.
Al examen físico presenta nariz afi lada, telangiec-
tasias en cara, máculas en sal y pimienta en esco-
te, dorso y tórax (Fotos 1 y 2), lesiones por ras-
cado, hiperpigmentación generalizada, esclerodac-
tilia, cicatrices en pulpejos de los dedos, fenómeno 
de Raynaud, esclerosis de antebrazos, alopecia ci-
catrizal en parches, hipertricosis y condritis del pa-
bellón auricular. Refi ere ojo seco y boca seca.
Laboratorio: LDH 527 U/l; TGO 52 U/l; TGP 
49 U/l; FAL 783 U/l. Proteinograma electroforéti-
co: con albúmina normal y aumento de globulinas: 
alfa 2 0,96 mg/dl (Valores normales: 0,3-0,7 mg/
dl), beta 1,3 mg/dl (v.n.: 0,7-1 mg/dl), gamma 2,43 
mg/dl (v.n.: 0,8-1,5 mg/dl).
VSG: 40 mm/h.
Perfi l inmunológico: FAN (+) 1/40 patrón moteado 
anticentrómero.
Tránsito esofágico: tránsito en decúbito dorsal en-
lentecido mayor a 1 minuto. Se visualiza disminu-
ción de la peristalsis.
Colangiorresonancia: vía biliar extrahepática normal.
Capilaroscopia: arcos avasculares en la mayoría 
de los dedos. Capilares dilatados. Hemorragia en 
mano derecha.
Test Rosa de Bengala: positivo. Test de Schirmmer 
negativo. But 7”.
Biopsia hepática: hígado con signos de pericolangitis 
y colangitis crónica y en actividad. Grado de actividad 
leve a moderada. Estadio de fi brosis expansiva portal 
con extensión subsinusoidal en áreas 1 y 3 acinares y 
de VHT (Dra. Cravero) compatible con CBP.
Biopsia glándulas salivales: compatible con Sjögren 
grado II.
Biopsia piel: esclerosis dérmica reticular asociada a 
neoformación de colágeno. Compatible con escle-
rodermia (Foto 3).
En base a la clínica y los valores de laboratorio se lle-
ga al diagnóstico de CREST incompleto (fenómeno 
de Raynaud, esclerodactilia, trastornos en la motilidad 
esofágica y telangiectasias) asociado a Sjögren y CBP.

Caso 2
Varón de 61 años con antecedentes familiares de 
hepatopatías y antecedentes personales de enfer-
medad de motoneurona superior e inferior, anti-
cuerpos antifosfolipídicos positivos y parotiditis a 
repetición. Consulta por presentar necrosis digital 
de dedo índice de mano izquierda y fenómeno de 
Raynaud de años de evolución.

Foto 1. Máculas en sal y pimienta.

Foto 2. Nariz afi lada, hiperpigmentación generalizada.
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Al examen físico presenta fenómeno de Raynaud, necrosis dedo ín-
dice de mano izquierda, esclerodactilia (Foto 4 ).
Laboratorio: TGO 33 U/L, TGP 70 U/L, FAL 450 U/L, VSG 21 
mm/h, proteínas totales 7,7 mg/dl, albúmina 3,8 mg/dl, aumen-
to de globulinas, a expensas de la gamma globulina 2,2 mg/dl (v.n.: 
0,8-1,5 mg/dl).
Perfi l inmunológico: FAN (HEp 2) 1/80 patrón moteado fi no. An-
ticentrómero (+), Anti CENP B (+), Anti SS-A Ro (+), Anti SS-B/
La (+), Ac anti M2 (+). 
Seriada esofagogastroduodenal: alteración en la motilidad esofágica 
en los 2/3 inferiores del esófago.
Capilaroscopia: en varios dedos y en la mayoría de los campos se 
observan abundantes megacapilares, muchas zonas avasculares y he-

Foto 3. Esclerosis dérmica reticular, compatible con esclerodermia (H-E).

Foto 4. Necrosis en dedo índice de mano izquierda.

morragias pericuticulares que conforman un pa-
trón esclerodermiforme.
Biopsia de mucosa labial inferior: compatible 
con Sjögren.
Biopsia hepática: sobrecarga de hierro, hepatitis 
crónica mínima con cambios inespecífi cos. 
Diagnóstico: hepatitis reactiva inespecífi ca. 
Compatible con los primeros estadios de CBP.
Por la clínica, laboratorio y anatomía patológi-
ca se diagnostica CREST incompleto (fenóme-
no de Raynaud, esclerodactilia y trastornos en la 
motilidad esofágica), Sjögren y CBP.

Caso 3
Mujer de 59 años. Sin antecedentes de impor-
tancia. Consulta por presentar fenómeno de Ra-
ynaud de años de evolución, prurito de 6 meses 
de evolución, úlceras digitales y telangiectasias en 
cara de 3 meses de evolución.
Al examen físico presenta telangiectasias en 
cara y escote, microstomía, queilitis angular, 
lengua depapilada, nariz afilada, fenómeno de 
Raynaud, úlceras digitales en los dedos mayor 
e índice de ambas manos, esclerodactilia, escle-
rosis de antebrazos. La paciente refiere boca y 
ojo seco (Fotos 5 y 6).
Laboratorio: TGO 171 U/L, TGP 54 U/L, FAL 
1360 U/L, GGT 459 U/L, BT 3,8 mg/dl, BD 
2,8 mg/dl. Proteínas totales 7,1 mg/dl, albúmi-
na 2,3 mg/dl, aumento de globulinas: beta 1,04 
mg/dl (v.n.: 0,7-1 mg/dl), gamma 3,19 mg/dl 
(v.n.: 0,8-1,5 mg/dl).
VSG: 73 mm/h.
Serologías: HIV, HBV, HVA (-), HCV (+).
Perfi l inmunológico: FAN (-), anticentrómero (-), 
antimitocondrial: 1/500, FR 1/80, ANCA (-), 
Scl 70 (-).
TAC de tórax, abdomen y pelvis: fi brosis pul-
monar, patrón en vidrio esmerilado, nódulos 
pulmonares bilaterales, hepatomegalia homogé-
nea. Útero aumentado de tamaño.
Ecografía ginecológica: útero heterogéneo a expen-
sas de una imagen compatible con mioma.
Colangiorresonancia: vía biliar extrahepática normal.
Capilaroscopia: capilares dilatados, con un patrón 
esclerodermiforme.
Tránsito esofágico: peristaltismo poco intenso, con per-
sistencia del contraste por más tiempo del habitual.
Test de Schirmmer y Rosa de Bengala: positivos.
Centellograma parotídeo: secreción de parótida 
derecha menor de 3%, de parótida izquierda 6% 
(valor normal: mayor de 40%).
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Biopsia hepática: compatible con CBP estadio III. Fibrosis.
Biopsia glándulas salivales: no se evidencian glándulas salivales.
Biopsia piel: cuadro atrofoesclerodermiforme asociado a marcada 
elastosis solar.
La clínica, laboratorio y anatomía patológica diagnosti-
can CREST incompleto (fenómeno de Raynaud, esclero-
dactilia, trastornos en la motilidad esofágica y telangiec-
tasias), Sjögren y CBP.

Comentarios

Se describen tres pacientes con síndrome de Reynolds 
(SR): 0/3 con calcinosis, 3/3 con fenómeno de Raynaud, 
3/3 con esclerodactilia, 3/3 con trastornos en la motili-
dad esofágica y 2/3 con telangiectasias. Los tres estaban 
asociados a síndrome de Sjögren.
El SR se observa con mayor frecuencia en mujeres con eda-
des de aproximadamente 50 años. Las manifestaciones del 
CREST preceden en meses a años a las manifestaciones he-
páticas, presentándose a modo de un CREST incompleto.6

Puede asociarse a hipertensión pulmonar, propia del CREST, 
debido al compromiso de la arteria pulmonar y sus ramas.7

Las manifestaciones cutáneas de la CBP son prurito, hi-
perpigmentación cutánea que respeta mucosas, lesiones 

Foto 5. Microstomía, queilitis angular.

por rascado, xantomas y xantelasmas. En el laboratorio 
existe aumento sostenido de las enzimas de colestasis y 
aumento de las gammaglobulinas (Cuadro 1).2

En el perfil inmunológico, se evidencia en el 70% de los 
casos FAN (+) con patrón anticentrómero, y en el 95% 
de los casos anticuerpo antimitocondrial (+).
En el 90% de los casos, el síndrome de Reynolds se aso-
cia a síndrome de Sjögren.6

El pronóstico de la enfermedad está dado por la CBP, que 
tendría un curso más benigno al asociarse a esclerodermia.5

El ácido ursodesoxicólico, un inhibidor de la síntesis de 
sales biliares, es indicado para el tratamiento de la CBP, 
evidenciándose disminución del prurito y de la hiperpig-
mentación; también mejora la esclerosis cutánea al actuar 
como inmunomodulador. El mecanismo está, en la actua-
lidad, en estudio.7,8

CUADRO 1. CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DE CBP.

Criterios diagnósticos de CBP (3 de 5 )

Historia de colestasis crónica.

Aumento de la FAL 3 veces por encima de su valor normal.

Presencia de anticuerpos antimitocondriales.

Elevación de IgM sérica.

Biopsia hepática compatible.

Foto 6. Nariz afi lada, telangiectasias.
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Conclusión

Los pacientes con SR no presentan esclerosis en cara, ni 
calcinosis. El CREST se asocia a CBP en el 20% de los ca-
sos. Se estima que esta asociación sería mayor si se estudia-
ran adecuadamente los pacientes. La asociación con el sín-
drome de Sjögren se da en el 90% de los casos.4,6
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Modelos de edad y sexo con respecto a la actividad del interfe-
rón-alfa del suero en familias lúpicas

Los niveles de IFN-α están elevados en muchos pacientes con lupus eri-
tematoso sistémico (LES) y pueden jugar un rol primario en su patogenia. 
El objetivo de este estudio fue determinar si la actividad del IFN en el LES 
y sus parientes de primer grado sanos es más alta en la juventud tempra-
na, cuando la incidencia de LES es más grande. Se tomaron muestras de 
315 pacientes con LES, 359 parientes de primer grado saludables y 141 do-
nantes no vinculados; se midió la actividad del IFN en relación con la edad 
y con un determinado algoritmo se identifi caron subgrupos con altos nive-
les de actividad de IFN. 
Los resultados indican que la edad estaba inversamente correlacionada con 
la actividad del IFN en pacientes mujeres con LES, así como sus parientes 
mujeres de primer grado sanas. En pacientes varones y sus parientes de pri-
mer grado sanos, no se vio una correlación signifi cativa entre la edad y la 
actividad del IFN.

Niewold TB, et al.
Arth Rheum 2008;58:2113-2119.
LJ

El efecto de la eliminación del Helicobacter pylori gástrico sobre 
las estomatitis aftosas recurrentes

Se ha sugerido que el Helicobacter pylori puede estar asociado con la esto-
matitis aftosa recurrente (EAR), así como con otras enfermedades. Los auto-
res condujeron un estudio prospectivo en un total de 23 pacientes con EAR 
para investigar la relación entre el H. pylori y el EAR, y también el efecto de 
la suspensión de la medicación sobre la recurrencia.
Los materiales de biopsia fueron examinados histológicamente para ver si 
contenían el H. pylori o no. También se tuvo en cuenta la densidad. Los pa-
cientes con H. pylori fueron seguidos hasta un año después de haber co-
menzado la terapéutica. No hubo correlación signifi cativa entre la intensi-
dad del H. pylori con el índice de recurrencia, el número, el diámetro y la 
mejoría en el tiempo de las lesiones en un seguimiento de un año. En con-
clusión, la erradicación del H. pylori puede tener efectos reducidos sobre la 
recurrencia y mejoría de la EAR. 

Karaca S, et al.
Int J Dermatol 2008;47:615-617.
LJ
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