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Resumen

Introduccion: la capilaroscopia del pliegue ungueal (CPU)
consiste en la observacion in vivo de la microcirculacion capi-
lar, donde habitualmente pueden describirse tres patrones
(tortuoso, esclerodermiforme y normal).

Objetivo: describir las alteraciones capilares en pacientes que
consultaron en la Unidad de Enfermedades Autoinmunes Sis-
témicas del Hospital de Clinicas entre agosto de 2009 y octu-
bre de 2010.

Pacientes, materiales y métodos: realizamos un estudio des-
criptivo, retrospectivo, cualitativo de los patrones capilarosco-
picos.

Resultados: se revisaron historias clinicas y CPU de 110 pa-
cientes (102 mujeres), con una media de edad 46,6 £ 17,5
afios siendo el grupo mayoritario representado por 34 (31%)
pacientes con esclerosis sistémica. Los patrones en la CPU
hallados fueron normales en 38% y patolégicos en 62% de los
pacientes. El 88% de los pacientes con esclerosis sistémica
presentaron una CPU patolégica, de estos, 74% correspon-

dié a un patron esclerodermiforme. En pacientes con enfer-
medades autoinmunes (exceptuando la esclerosis sistémica)
encontramos un patrén patologico en 66% (27% correspon-
dieron a un patrén esclerodermiforme).

Conclusiones: la CPU contribuy6 en distintos aspectos en el
estudio del fendmeno de Raynaud y de enfermedades autoin-
munes. La deteccion de un patrén esclerodermiforme fue al-
tamente sugestiva de la presencia de una enfermedad autoin-
mune sistémica. La CPU, junto a los hallazgos clinicos y mar-
cadores biolégicos adecuados, adquiere valor y especificidad
en el diagnostico, debiendo formar parte de la valoracion clini-
ca de pacientes con fendomeno de Raynaud y sospecha clini-
ca 0 analitica de enfermedades autoinmunes sistémicas.
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Introduccion

El diagnostico de las enfermedades autoinmunes sisté-
micas (EAS) se realiza combinando datos clinicos, pa-
raclinicos, imagenoldgicos y anatomopatoldgicos. Sin
embargo, en muchas ocasiones, algunos de estos datos
no son suficientes y es necesario acceder a otro tipo de
parametros orientadores. En los ultimos afos, la capila-
roscopia del pliegue ungueal (CPU) ha sido utilizada
como herramienta diagnostica complementaria, permi-
tiendo detectar el daio microvascular precoz mediante
el analisis de la arquitectura y funcionalidad de la mi-
crocirculacion. La CPU es una técnica que consiste en
la observacion in vivo de la microcirculacion capilar en
el pliegue ungueal proximal de las manos. Dependiendo
del tipo de instrumento con que se realice, se podran ob-
tener datos anatomicos o funcionales. Métodos alta-
mente sofisticados como la videocapilaroscopia (mi-
croscopia esterecoscopica) permiten caracterizar altera-
ciones en la arquitectura vascular y al mismo tiempo del
flujo en la microcirculacion. En la practica clinica, el
dermatoscopio manual (microscopia de epiluminiscen-
cia) es el utilizado con mayor frecuencia. La CPU tiene
la ventaja de ser una técnica no invasiva, inocua, de
facil realizacion y bajo costo, presentando como des-
ventajas la falta de estandarizacion del método asi como
la larga curva de aprendizaje'?.

Historia

El estudio de la microcirculacién comenzé en 1661 con
la caracterizacion realizada por Malpighi, describiendo
Maurice Raynaud, 200 afios después, el fendémeno que
lleva su nombre®. En la década de 1970, Hildegard
Maricq describe alteraciones capilares en pacientes con
enfermedades autoinmunes, encontrando en la esclero-
sis sistémica un patrén caracteristico. Las contribucio-
nes recientes mas significativas fueron realizadas por
Ariane Herrick en las alteraciones funcionales y por
Maurizio Cutolo en la descripcion de las diferentes fa-
ses evolutivas del dafio microvascular en la esclerosis

sistémica®?.

Técnica

Para la CPU se recomienda que el paciente permanezca
en reposo 15 minutos, en un ambiente tranquilo y a una
temperatura entre 20 °C y 23 °C. El estudio puede reali-
zarse en la conjuntiva ocular, semimucosa labial, zona
periareolar mamaria o en los pliegues ungueales proxi-
males de los pies y manos. El sitio de realizacion mas
practico es en pliegues ungueales proximales de los de-
dos de las manos, que deben estar limpios, sin perioni-
xis y sin esmalte de ufias. Estas zonas se caracterizan
por presentar una disposicion capilar paralela a la su-
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Figura 1. Pliegue ungueal proximal. A) Esquema de la
disposicién normal de los capilares. B) Imagen digital
(82X) de la distribucion normal de los capilares
periungueales.

perficie cutanea permitiendo la visualizacién completa
del asa capilar (figura 1)©. Se examinan del segundo al
quinto dedo de cada mano, siendo los pliegues del
cuarto y quinto dedo los que permiten la mejor visuali-
zacion (dada la mayor transparencia de la piel).

Alteraciones detectadas en la capilaroscopia

Su analisis dependera del instrumento utilizado y de las
limitaciones que este ofrezca, obteniendo amplificacio-
nes desde 10x a mas de 200x con el dermatoscopio ma-
nual o videocapilaroscopio, respectivamente. La carac-
terizacion de los capilares puede ser funcional (dindmi-
ca) o morfoldgica, ya sea cualitativa o semicuantitativa.
La cuantificacion se realiza considerando la densidad
capilar por milimetro lineal (normal en adultos de 9 a 12
capilares/mm) y el tamafo capilar, determinado por me-
dicion transversal, describiendo como normal los me-
nores a 25 micras, dilatados entre 25 y 50 micras y me-
gacapilares a los mayores de 50 micras'”. Las variables
cualitativas a determinar, esquematizadas en la figura 2,
son las siguientes: 1) densidad capilar, referida como
grado 0 (sin areas avasculares); grado 1 (leve) con una o
dos areas avasculares por campo; grado 2 (moderada)
con mas de dos areas avasculares, y grado 3 (severo)
con grandes areas avasculares confluentes®; 2) dilata-
cion capilar (agrandamiento capilar transversal, compa-
rando con capilares adyacentes normales), descripta
como sin dilatacion, dilatacion moderada (cuatro a diez
veces lo normal) y dilatacion extrema o megacapilar
(mayor a 10 veces)™; 3) deformidades capilares: des-
cribiendo la tortuosidad, que puede ser simple, en ocho,
tirabuzon, espiral (o sacacorchos) y en ovillo; 4) ramifi-
caciones, las cuales pueden ser simples, en trébol o en
almena; 5) la visibilidad del plexo venoso subpapilar
depende de la edad y transparencia epidérmica (mayor
en el quinto dedo) estando presente en 60% de la pobla-
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Figura 2. Diagrama de las principales alteraciones
morfolégicas capilares a identificar mediante
capilaroscopia.

1: capilar tortuoso; 2: dilatacién eferente; 3:
megacapilar; 4: ramificaciones arborescentes; 5: plexo
venoso subcapilar. (Esquema adaptado del Manual de
Capilaroscopfa, Dra. M. L. Sormani de Fonseca. Buenos
aires, Argentina, 2000).

cion normal®; 6) tejidos pericapilares, donde es impor-
tante describir la presencia de microhemorragias, dis-
puestas en forma de “cuentas de rosario”, pudiendo ser
clasificadas en diferentes grados (figura 3)®. También
puede valorarse la presencia de exudados pericapilares
(plasma skimming) y edema pericapilar dando un as-
pecto de imagen difuminada (en vidrio esmerilado)®.
Las alteraciones dinamicas se analizan con equipos de
alta definicion, detectando flujos enlentecidos (sluggish
flow), flujo agregado (aggregate flow), escurrimiento
de plasma (plasma skimming), estasis y extravasacion
eritrocitaria por ruptura de pared capilar”.

Patrones capilaroscopicos

Se describen tres patrones en base a la presencia de las al-
teraciones arriba mencionadas (figura 4), los cuales siem-
pre deben ser contemplados en el contexto clinico de cada
paciente. Patron normal: hasta 10% de los sujetos norma-
les presentan alguna alteracion, de manera que la presen-
cia de alteraciones aisladas no indica enfermedad®'". Los
capilares se disponen con una densidad normal (en empa-
lizada), paralelos entre si, finos con forma de horquilla o
de “u”, con escasos entrecruzamientos y tortuosidad. Pa-
trén tortuoso: predomina la tortuosidad capilar donde si
bien se trata de un patron inespecifico, ha sido reportado
en el lupus eritematoso sistémico como el mas caracteristi-
co™!?. Patrén esclerodermiforme (SD): se caracteriza por
la presencia de capilares dilatados, destruccion capilar con

Figura 3. Imagenes digitales (140X ) representativas de
microhemorragias capilares. a) Hemorragias antiguas
(%) donde se aprecia la distribucion en “cuentas de
rosario”. b) Hemorragia reciente () con exudacion
(plasma skimming).

formacion de espacios avasculares y microhemorragias.
Las ramificaciones y la pérdida de la polaridad capilar
aparecen en etapas evolucionadas de la enfermedad. Este
patron es el mejor caracterizado, descripto inicialmente
para la esclerosis sistémica (ES), observado también en la
dermatomiositis y en la enfermedad mixta del tejido co-
nectivo. En la ES se describen tres fases evolutivas dentro
del patrén SD, a saber, las fases temprana, activa y tardia

(figura 5)@.

La capilaroscopia y el diagndstico

Al momento de establecer qué tipo de patron presenta el
paciente, es pertinente considerar que los cambios en
capilares aislados o en un solo pliegue ungueal son de
poco valor, debiendo tomarse en cuenta las alteraciones
de forma global en el contexto clinico del paciente. En
algunas ocasiones, los hallazgos de la CPU no pueden
ser incluidos dentro de los patrones antes mencionados,
pudiendo en estos casos referirlo como patrén indeter-
minado o inespecifico. Existe evidencia donde se de-
muestra una correlacion mayor a 90% entre la valora-
cion a ciegas de la capilaroscopia con el diagnostico cli-
nico"™'¥. Sin embargo, y de conceptual importancia,
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Figura 4. Imagenes digitales representativas de los
distintos patrones capilaroscépicos. A) Patron normal
(82X); B) patrén tortuoso (140X); C) patrén
esclerodermiforme (140X).

debemos remarcar que la CPU debe ser considerada
como una herramienta complementaria en el diagnosti-
co y no como una técnica diagnostica per se.

Aplicabilidad clinica

Las alteraciones en la CPU se han descripto en diferen-
tes patologias, siendo mejor caracterizadas en las enfer-
medades autoinmunes sistémicas (EAS), particular-
mente en las colagenopatias.

Fenomeno de Raynaud

La CPU integra el algoritmo diagndstico del fenomeno
de Raynaud. Una CPU normal es altamente sugestiva
de la presencia de un Raynaud primario. En 2008, se
propuso la aplicacion de un indice prondstico (PRINCE
- Prognostic Index Nailfold Capillaroscopic Examina-
tion), que estima el riesgo a cinco afios de desarrollar
una ES en pacientes con fenomeno de Raynaud, encon-
trando que los hallazgos que tienen mayor valor predic-
tivo positivo son la pérdida de capilares, la presencia de

microhemorragias y de megacapilares®.
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Esclerosis sistémica

En la ES mas de 80% de los pacientes presentan un pa-
tron SD. Las alteraciones en la CPU son dinamicas y
acompafian los estadios evolutivos de la enfermedad.
Inicialmente se describe una microangiopatia dada por
dilatacion capilar con formacion de megacapilares,
evolucionando hacia el daflo microvascular con mi-
crohemorragias “en rosario” y pérdida de capilares,
progresando hacia una fase final de fibrosis con extensa
pérdida de vasos (espacios avasculares) intercaladas
con areas de regeneracion (neoangiogénesis) que llevan
a la desestructuracion del lecho capilar (figura 5)'?. En
los hallazgos caracteristicos del patron SD en la ES,
pueden identificarse distintas fases evolutivas: 1) fase
temprana, donde predominan megacapilares con esca-
sas hemorragias y densidad capilar conservada; 2) fase
activa, donde ha comenzado la destruccion capilar, 1le-
vando a grandes areas hemorragicas, desorganizacion
leve y espacios avasculares, y 3) fase tardia, caracteriza-
da por la presencia de escasos megacapilares, grandes
areas avasculares y ramificaciones capilares (bushy o
en candelabro), reflejando el intento de neovasculariza-
cion. Estas tres fases se vinculan al tiempo de evolucion
de la enfermedad, la forma de progresion y al perfil de
anticuerpos®. Recientemente ha sido demostrado que
la sensibilidad de los criterios diagnosticos del Colegio
Americano de Reumatologia para ES se incrementa
desde 67% a 99% cuando se adicionan las anormalida-
des encontradas en la CPU'". El patron SD no es patog-
nomonico de la ES, ya que puede ser encontrado en
otras patologias autoinmunes como la dermatomiositis
y la enfermedad mixta del tejido conectivo ademas de

otras enfermedades de patogenia no inmunitaria‘".

Dermatomiositis

El 70% de los pacientes con dermatomiositis presentan
alteraciones en la CPU. Las alteraciones halladas son si-
milares a las de la ES, siendo caracteristica la coexisten-
cia de megacapilares con vasos de neoformacion y mul-
tiples microhemorragias (estas ultimas asociadas a la
actividad de la enfermedad)"'".

Lupus eritematoso sistémico

En 25% a 30% de los pacientes con lupus eritematoso
sistémico (LES) se describe un patron normal. Las alte-
raciones capilaroscopicas son mas frecuentes en pa-
cientes con LES que asocian fendmeno de Raynaud, an-
ticuerpos anti UI-RNP o anticuerpos anticardiolip+
nas""®. La alteracion caracteristica (pero infrecuente) es
la presencia de un patron tortuoso (capilares en sacacor-
cho o tirabuzon), si bien se han descripto alteraciones
tales como dilataciones capilares discretas y plexo ve-
noso subpapilar prominente!'?.
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Figura 5. Fases evolutivas de las alteraciones capilares en la esclerosis sistémica. Imagenes digitales con

magnificacion de 140X. MC: megacapilares.

Enfermedad mixta del tejido conectivo

Aproximadamente, 50% de los pacientes presentan
anomalias capilares conformando un patrén SD y entre
15% a 20% un patrén tortuoso. La presencia de patron
SD se ha correlacionado con mayor agresividad de la
enfermedad'".

Sindrome antifosfolipidico

El hallazgo mas caracteristico es la trombosis intravas-
cular, pudiendo coexistir con microhemorragias
simétricas.

Las alteraciones descriptas en otras EAS son varia-
bles e inconstantes, pudiendo tener menor aplicabilidad
clinica ya que estarian condicionadas por la presencia y
duracion del fenomeno de Raynaud. En el siguiente tra-
bajo planteamos como objetivo describir las alteracio-
nes capilaroscopicas en pacientes asistidos en la Unidad
de Enfermedades Autoinmunes Sistémicas, Clinica Mé-
dica “C”, Hospital de Clinicas, Facultad de Medicina,
Universidad de la Republica, Uruguay.

Pacientes, materiales y métodos

Realizamos un estudio observacional, descriptivo y re-
trospectivo de las alteraciones cualitativas a nivel capi-
lar encontradas en la CPU de pacientes que consultaron
en el periodo comprendido entre agosto de 2009 y
octubre de 2010.

Pacientes

Fueron analizadas las historias clinicas y las respectivas
CPU de pacientes con diagnostico definitivo o presunti-
vo de EAS. Criterios de inclusion: fueron incluidos pa-
cientes que cumplieran criterios diagndsticos validados
por grupos de trabajo internacionales. Las EAS inclui-
das fueron LES, ES, dermatomiositis, enfermedad mix-
ta del tejido conectivo, sindromes de superposicion y
vasculitis sistémicas primarias. Los casos de LES in-
cluidos fueron aquellos con historia de fenémeno de
Raynaud. También fueron incluidos pacientes que sin
cumplir criterios diagnosticos de manera definitiva pre-
sentaran cuadros clinicos con elevada sospecha de en-
fermedad autoinmune, fendmeno de Raynaud, acrocia-
nosis, morfea, cirrosis biliar primaria o presencia de
estudios inmunolégicos indicadores de autoinmunidad.

Técnica

Previamente a la realizacion de la CPU, los pacientes
permanecieron en reposo (sentados durante 15 minu-
tos), a temperatura ambiente (entre 20 °C - 23 °C), colo-
cando el antebrazo y la mano sobre la mesa a la altura
del térax. Se examinaron cuatro dedos de cada mano,
excluyendo el pulgar, aplicando vaselina solida sobre
cada pliegue ungueal para mejorar la transparencia epi-
dérmica. Se adquirieron tres imagenes digitales por
cada dedo, contando con dos magnificaciones distintas
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(32x y 140x), siendo posteriormente analizadas por el
mismo observador. Las CPU fueron realizadas utilizan-
do el equipo Hense Microscope: HVS-CM500 PC
(USBType) (http://www.hanseelec.com), procesando y
analizando las imagenes con el software Picasa 3
(http://picasa.google.com).

Definiciones operativas

Para la clasificacion de los patrones en la CPU se utili-
zaron variables cualitativas antes mencionadas, estable-
ciendo cuatro patrones.

1) Patron normal caracterizado por la ausencia de ano-
malias en la densidad, distribucion y morfologia de
los capilares.

2) Patron tortuoso, caracterizado por el predominio de
capilares tortuosos, hallados en al menos seis de los
ocho pliegues ungueales examinados.

3) Patron esclerodermiforme (SD) caracterizado por la
presencia de: a) capilares dilatados (al menos dos por
pliegue en al menos cuatro pliegues; b) microhemorra-
gias (mas de dos por pliegue); ¢) espacios avasculares
(en al menos dos papilas dérmicas consecutivas y en al
menos dos pliegues); d) capilares ramificados.

4) Patron indeterminado, considerando como tal el
conjunto de alteraciones observadas en la CPU, don-
de los hallazgos son patolégicos pero no cumplen
criterios para ser incluidos en ninguno de los patro-
nes antes referidos. Cuando se hace mencion a la
presencia de un patron patologico estamos haciendo
referencia a todos aquellos que no son clasificables
dentro del patrén normal.

Analisis estadistico

Los resultados se expresaron en nimero absoluto, por-
centajes, medias y sus respectivos desvios estandar.

Resultados

Caracteristicas clinicas de la muestra. Fueron analiza-
dos 110 pacientes, 102 mujeres y 8 hombres, con una
media de edad 46,6 + 17,5 afios. El grupo mayoritario
quedo representado por 34 (31%) pacientes con ES, se-
guido de 21 (19%) pacientes con LES, 11 (10%) pa-
cientes con fendémeno de Raynaud sin evidencia clinica
de EAS, 10 (9%) pacientes con vasculitis sistémica
(granulomatosis con poliangeitis, uno; Churg-Strauss,
dos; crioglobulinemia mixta, dos; tromboangeitis obli-
terante, uno; enfermedad de Behget, cuatro); seis
(5,5%) pacientes con dermatomiositis; cuatro (3,5%)
pacientes con sindrome de superposicion, y tres (2,5%)
pacientes con enfermedad mixta del tejido conectivo.
Por otra parte describimos un grupo miscelaneo, donde
quedaron incluidos siete (6,5%) pacientes con cirrosis
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biliar primaria y otros 14 (13%) pacientes, incluyendo
tres con morfea generalizada, dos con acrocianosis y un
paciente con cada una de las siguientes alteraciones cli-
nicas y/o analiticas: anticuerpos antinucleares positi-
vos, anticuerpos anticardiolipina positivos, factor
reumatoide positivo, livedo reticularis, artralgias, ulce-
ras orales, hepatitis autoinmune, fiebre prolongada de
origen desconocido y escleritis, respectivamente.

En el total de la muestra estudiada observamos en la
capilaroscopia que 62% de los pacientes presentaron pa-
tron patologico, siendo normal en el 38% restante.

Alteraciones capilaroscopicas en las enfermedades
autoinmunes

Los pacientes fueron analizados en cuatro grupos, gru-
po A: 34 pacientes con diagndstico de ES limitada y di-
fusa; grupo B: 44 pacientes con EAS excluyendo la ES;
grupo C: 11 pacientes con fenomeno de Raynaud sin
evidencia clinica de EAS, y grupo D: 21 pacientes con
otras patologias inmunomediadas (tabla 1).

Enel grupo A encontramos que 88% de los pacientes
presentaron un patrén patoldgico en la CPU, siendo el
patron SD el mas frecuente (73,5%, total 25 pacientes).
Al subclasificarlos en las fases evolutivas capilarosco-
picas, encontramos que 56% (total 14) se encontraban
en fase tardia y 44% (total 11) en fase precoz. El 16%
(total 4) de los pacientes mostraron evidencias de enfer-
medad activa (microhemorragias). De esta forma, pode-
mos estimar que nueve de cada diez pacientes con ES
presentaron dafio microvascular, siendo el patron capi-
larosocopico SD tardio el mas frecuente.

En el grupo B encontramos un patréon patologico en
66% de los casos. De estos, 25% presento6 un patron SD
a expensas de los casos de dermatomiositis (los cinco
pacientes con DM), enfermedad mixta del tejido conec-
tivo (dos de tres pacientes) y sindrome de superposicion
con esclerodermia. En el caso de los pacientes con LES
(total 21), 52,4% presentd un patron capilaroscopico pa-
toldgico (cinco pacientes, patron tortuoso; cinco pacien-
tes, patron indeterminado, y un paciente, patron SD)
mientras que el 47,6% restante mostr6 un patrén normal.
En el caso de las vasculitis sistémicas (total 10), encon-
tramos que en la mitad de las CPU el patron fue patologi-
co (a expensas del indeterminado), siendo las restantes
capilaroscopias normales. Podemos decir que se detec-
taron alteraciones en la CPU en dos de cada tres pacien-
tes con EAS, excluyendo a los pacientes con ES.

Si consideramos como variable la presencia del pa-
tron SD, encontramos que todos los pacientes (total 36)
que presentaron dicho patrén se encontraban dentro del
grupo A o B (25, esclerodermia; cinco, dermatomiositis;
dos, enfermedad mixta; tres, sindromes de superposi-
cion, y un paciente con LES). En base a estos hallazgos
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Tabla 1. Analisis por subgrupo de patrones capilaroscépicos.

Patron

Grupo pl pT pSD pP PN
(%) (%) (%)

Grupo A (n=34)

Esclerodermia 4 25 30 4

Sistémica (73,5) (88) (12)

Grupo B (n=44)

EAS" excluida la 12 11 29 15

esclerodermia (25) (66) (34)

Grupo C (n=11)

Fendémeno de Raynaud 3 0 4 7

sin clinica de EAS (36) (64)

Grupo D (n=21)

otras patologias 4 0 6 15

inmunomediadas®* (29) (71)

Abreviaturas: n: nimero de pacientes; p: patron; I: indeterminado; T: tortuoso; SD: esclerodermiforme; P: patologico (el pP corresponde
a la suma de los casos de pl, pT y pSD); N: normal. EAS*: enfermedades autoinmunes sistémicas (dermatomiositis, lupus eritematoso sis-
témico, vasculitis sistémicas, enfermedad mixta, sindromes de superposicion). ** ver texto.

podemos decir que siempre que se detecto el patron SD,
el paciente presentaba una enfermedad autoinmune cla-
ramente definida, ya sea esclerodermia u otra entidad
que cumplia criterios clinico-inmunolédgicos definitivos
internacionalmente consensuados.

En el grupo C, de los 11 pacientes con fenomeno de
Raynaud, 36% (cuatro pacientes) presentaron un patron
patologico, tres indeterminado y uno de tipo tortuoso.
En este ultimo caso, a la paciente le fue diagnosticada
una artritis reumatoide en la evolucion inmediata. Los
tres pacientes con patrén indeterminado se encuentran
aun en seguimiento (semestral) clinico y capilaroscopi-
co. El 64% restante (siete pacientes) mostré una capila-
roscopia normal.

En el grupo D, debido a su heterogeneidad, destacamos
los hallazgos mas relevantes de las patologias mas repre-
sentadas. En el grupo de pacientes con cirrosis biliar pri-
maria (total nueve), en cinco el patron fue normal y en cua-
tro patologico. En dos de las pacientes existia una conco-
mitancia con una EAS, una configurando un sindrome de
Reynolds por superposicion con esclerodermia (patron
SD)y otra con un sindrome de superposicion con LES (pa-
tron indeterminado), siendo estas pacientes incluidas en
los grupos A y B, respectivamente. De las siete pacientes
restantes con cirrosis biliar primaria como Unica enferme-
dad autoinmune, cinco presentaron un patrén normal y dos
un patrén indeterminado. En el caso de las tres pacientes
con esclerodermia localizada (morfea en placas generali-

zada), en ningun caso se hallaron alteraciones escleroder-
miformes en la CPU, mostrando dos pacientes un patron
normal y una paciente un patroén indeterminado.

De forma complementaria, presentamos los datos
describiendo el tipo de patrén encontrado en cada una de
las patologias estudiadas (figura 6).

Discusion

La CPU es una técnica no invasiva, de facil realizacion
y bajo costo que permite observar la microcirculacion in
vivo. Tiene como desventaja la falta de estandarizacion

del método y la larga curva de aprendizaje que conlle-
(1,2)
va'

Capilaroscopia en el estudio del fenémeno de Raynaud

En el estudio del fenémeno de Raynaud su utilidad esta
bien establecida. Ofrece orientacion en la direccion del
algoritmo diagnostico, contribuyendo en la diferencia-
cion entre una etiologia primaria de una secundaria,
como, por ejemplo, por asociacion a una EAS. Cuando
en la CPU el hallazgo es un patrén normal, probable-
mente se esté frente a un fendmeno de Raynaud de ori-
gen primario, si bien la presencia de pruebas inmunolo-
gicas negativas (como los anticuerpos antinucleares)
aumenta la sensibilidad. Se han descripto casos de Ray-
naud primarios de larga evolucion (mas de diez afos) en
quienes la deteccion de anomalias morfoldgicas (princi-
palmente ectasia capilar), sugieren el seguimiento pe-
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N° pacientes

EM/SS s

Patologia

Figura 6. Andlisis de patrones capilaroscopicos en diferentes patologias.

Abreviaturas. ES: esclerosis sistémica;

DM: dermatomiositis; LES: lupus eritematoso sistémico; EM: enfermedad mixta del tejido conectivo;
SS: sindrome de superposicion; VS: vasculitis sistémica primaria; CBP: cirrosis biliar primaria; FR: fenémeno de
Raynaud. PT: patron tortuoso; PSD: patrén esclerodermiforme; Pl: patrén indeterminado;

PN: patrén normal.

riodico™. En el presente trabajo, 64% de los pacientes
con fenomeno de Raynaud sin sospecha clinica de EAS
presentaron una capilaroscopia normal, pudiendo con-
siderar este resultado como un fuerte predictor negativo
para el desarrollo de una EAS, tal como lo avalan estu-
dios a largo plazo'”. Mas alla del bajo numero de pa-
cientes analizados en este grupo, vale destacar que los
pacientes incluidos son casos seleccionados, ya que tra-
bajamos en un centro terciario de referencia, por lo que
la normalidad en la capilaroscopia en personas con
fendmeno de Raynaud primario sea probablemente
mayor (cercana a 90%).

Existen hallazgos en la CPU que se asocian a mayor
riesgo de fendmeno de Raynaud secundario, como son
el nimero de capilares por milimetro lineal, la presencia
de microhemorragias y megacapilares'. En casos de fe-
némeno de Raynaud con patrén SD en la capilaroscopia,
el riesgo de desarrollar una ES en los afios siguientes es
elevado. Dos estudios""'® mostraron que la incidencia
de la progresion desde un fenomeno de Raynaud aislado
hacia una EAS fue de 12,6%. Los factores predictores
independientes de progresion hacia una ES mas fuertes
fueron: a) el patron SD en la CPU; b) los ANA positivos,
y c¢) la presencia de anticuerpos especificos para la
ES"7' Los pacientes con fendmeno de Raynaud que
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presentan en su etapa inicial un patréon SD en la capila-
roscopia junto con anticuerpos especificos de ES, tienen
un riesgo 60 veces mayor de progresar hacia una ES de-
finitiva en los siguientes 20 afios, con una sensibilidad y
especificidad de 89% y 85%, respectivamente, exhi-
biendo un valor predictivo positivo de 47% y negativo
de 98%"7. Por tanto, la realizacion de la CPU en el estu-
dio del fenomeno de Raynaud aporta informacion en
tres aspectos: 1) obtener orientacion diagndstica en la
definicion de Raynaud primario versus secundario; 2) la
normalidad de la arquitectura vascular tiene alto valor
predictivo negativo para el diagndstico de EAS, y 3) la
deteccion de un patréon SD incrementa la sospecha de
una enfermedad sistémica de base posibilitando (junto a
otros marcadores) el diagnostico de ES temprana®”.

Capilaroscopia en el estudio de la esclerosis sistémica

El grupo mayoritario estudiado en este trabajo fue el
de pacientes con ES. En esta entidad es donde la capi-
laroscopia ofrece los mayores aportes dentro del gru-
po de las EAS. La existencia del fendmeno de Ray-
naud puede observarse en 95% de los pacientes y su
ausencia debe cuestionar el diagnéstico de dicha en-
fermedad®". En la serie analizada encontramos que
88% de los pacientes presentaron alteraciones en la
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CPU, principalmente a expensas del patron SD. Si
bien el diagnostico de esclerodermia puede ser claro
en casos de enfermedad de larga evolucion, en pa-
cientes con enfermedad precoz o temprana los hallaz-
gos de la capilaroscopia contribuyeron con un ele-
mento mas que fortalecid el diagndstico. La CPU po-
sibilito, ademas, la categorizacion en las fases evolu-
tivas capilaroscopicas de la esclerodermia, donde
56% se encontraba en una fase tardia y 44% en una
fase temprana. Este dato fue de utilidad, ya que la
combinacion del cuadro clinico y el hallazgo de una
fase temprana en la capilaroscopia condujeron a ini-
ciar tratamiento con metotrexate””. Al mismo tiem-
po, la CPU posibilitd en 16% de los casos detectar ha-
llazgos compatibles con actividad de la escleroder-
mia, lo que combinado a otros indicadores de activi-
dad nos llevo a mantener una vigilancia clinica mas
estrecha. En el diagndstico de ES, el rol de la CPU ha
sido recientemente propuesto, con especial aplica-
cion al diagnostico de ES precoz. Se proponen tres pi-
lares en la definicion diagndstica: 1) alteraciones cu-
taneas dadas por dedos “puffy” o por esclerodactilia;
2) alteraciones vasculares representadas por el fend-
meno de Raynaud con patréon SD en la capilarosco-
pia; 3) presencia de marcadores inmunologicos,
como anticuerpos antinucleares, anticentromero y
antitopoisomerasa 1% Por tanto, la CPU en el pa-
ciente con ES posibilita: 1) la caracterizacion evoluti-
va, orientando a la presencia de una enfermedad tar-
dia o precoz; 2) la deteccion de hallazgos sugestivos
de actividad de la enfermedad; 3) la definicion diag-
nostica en los casos de ES precoz.

Presuncion diagnostica basada en el patron de la
capilaroscopia

Como regla general, puede decirse que no se debe esta-
blecer el diagnoéstico de una entidad nosoldgica basado
unicamente en los hallazgos de la capilaroscopia. No
obstante y partiendo de esta base, la deteccion de un pa-
tron SD en la capilaroscopia es una evidencia muy su-
gestiva de un fendémeno Raynaud secundario y/o de la
existencia de una enfermedad sistémica. Si bien el pa-
tron SD es el mejor caracterizado, su poder discrimina-
torio para el diagnostico de una EAS especifica, no es
categorico. La dermatomiositis y la enfermedad mixta
del tejido conectivo comparten con la ES el patron SD
con diferentes matices, siendo utiles en el diagnostico,
seguimiento y control de la respuesta al tratamien
t0'>?%. En la serie analizada, la existencia de un patron
SD fue exclusivamente detectada en pacientes con EAS
tales como ES, dermatomiositis, enfermedad mixta del
tejido conectivo y sindrome de superposicion con escle-
rodermia.

Elrol de la CPU en otras enfermedades autoinmu-
nes es controvertido y se dispone de menos evidencia,
siendo los hallazgos generalmente inespecificos e in-
clasificables dentro de los patrones clasicos. En el ca-
so del LES, las alteraciones capilares son mas fre-
cuentes en pacientes con fenomeno de Raynaud y an-
ticuerpos anti Ul RNP positivos. El patron tortuoso,
considerado el mas especifico y frecuente en otras se-
ries, fue observado en 24% de los pacientes incluidos
en este trabajo''?. Con respecto a las vasculitis sisté-
micas, los hallazgos descriptos en la literatura son in-
constantes e inespecificos, similares a los encontra-
dos en nuestra serie™. En el caso de pacientes con
diagnostico de cirrosis biliar primaria, dos presenta-
ban superposicion con otra enfermedad autoinmune,
en tanto el resto no presentd alteraciones significati-
vas en la arquitectura vascular capilar.

Conclusiones

De los resultados presentados y de la bibliografia anali-
zada podemos afirmar que la CPU contribuye en diver-
sos aspectos en el estudio de las EAS, pudiendo remar-
car su valor en la orientacion etiologica del fenomeno
de Raynaud, en la definicion diagnostica de la ES pre-
coz, en la identificacion de las formas evolutivas de la
esclerodermia asi como en la actividad de dicha enfer-
medad. Especial énfasis debe ponerse en la identifica-
cion de un patréon SD, ya que en el contexto de patolo-
gias autoinmunes su deteccion esta relacionada con la
presencia de ES, dermatomiositis, enfermedad mixta
del tejido conectivo o sindromes de superposicion con
esclerodermia. La CPU es una técnica complementaria
que de forma aislada o por si sola puede tener bajo im-
pacto en la toma de decisiones en la clinica; sin embar-
go, la CPU, junto a los hallazgos clinicos y marcadores
biolégicos adecuados, adquiere valor y especificidad en
el diagnostico y pronoéstico, debiendo formar parte de la
valoracion clinica de pacientes con fenémeno de
Raynaud y sospecha clinica o analitica de enfermedades
autoinmunes sistémicas.

Summary

Introduction: nailfold capillaroscopy (NC) consists of
the in vivo observation of capillary microcirculation,
which usually presents three patterns (tortuos, sclero-
dermiform and normal).

Objective: to describe capillary alterations in pa-
tients who consulted at the Systemic Autoimmune Di-
seases Unit of the Clinicas Hospital, between August
2009 and October 2010.

Patients, material and methods: we conducted a des-
criptive, retrospective and qualitative study of capilla-
roscopy patterns.
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Results: the medical records and NC of 110 patients
were reviewed (102 women), average age was 46.6 £
17.5 years old, being the largest group represented by 34
(31%) patients with systemic sclerosis. Patterns found
in the NC were normal in 38% of cases and pathological
in 62% of them. Eighty eight per cent of patients with
systemic sclerosis presented a pathological NC, and
74% of the latter corresponded to a sclerodermiform
pattern. We found a pathololgical pattern in 66% of pa-
tients with autoimmune diseases (except for systemic
sclerosis), where 27% corresponded to a sclerodermi-
form pattern.

Conclusions: NC contributed to the study of the
Raynaud phenomenon and autoinmune diseases in
different ways. Identifying a sclerodermiform pattern
highly suggested the presence of a systemic autoimmu-
ne disease. The NC, together with clinical findings and
the appropriate biological markers gains value and spe-
cificity in the diagnosis, and it thus should be a part of
the clinical assessment of patients with the Raynaud’s
disease and a clinical or analytical suspicion of systemic
autoimmune disease.

Resumo

Introdugio: a capilaroscopia periungueal (CPU) consis-
te na observagao in vivo da rede microvascular da regi-
do periungueal, onde habitualmente se podem descre-
ver trés padroes: tortuoso, esclerodermiforme e normal.

Objetivo: descrever as alteragdes capilares em pa-
cientes que consultaram na Unidade de Doencas Au-
to-imunes Sistémicas do Hospital de Clinicas entre
agosto de 2009 e outubro de 2010.

Pacientes, materiais e métodos: realizamos um estu-
dio descritivo, retrospectivo, qualitativo dos padroes ca-
pilaroscopicos.

Resultados: revisamos o prontuario médico e CPU
de 110 pacientes (102 mulheres), com idade média de
46.6 = 17.5 anos; 34 (31%) eram pacientes com esclero-
se sist€mica. Os padrdes encontrados na CPU foram
normais em 38% e patologicos em 62% dos pacientes.
88% dos pacientes com esclerose sistémica apresenta-
ram CPU patoldgica; destes, 74% correspondeu a um
padrao esclerodermiforme. En pacientes com doengas
auto-imunes (excluindo a esclerose sistémica) encontra-
mos um padrdo patologico em 66% (27% correspondeu
a um padrao esclerodermiforme).

Conclusdes: a CPU contribuiu em diferentes aspec-
tos ao estudo do fendmeno de Raynaud e de doengas au-
to-imunes. A detecgdo de um padrio esclerodermiforme
foi um forte indicio da presenga de uma enfermedad au-
to-imune sistémica. A CPU, juntamente com outros as-
pectos clinicos e marcadores bioldgicos adequados, tem
valor ¢ especificidade no diagndstico, devendo formar
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parte da avaliacdo clinica de pacientes com fendmeno de
Raynaud e suspeita clinica ou analitica de doengas au-
to-imunes sistémicas.

Bibliografia

1. Restrepo JP, Gutiérrez M, De Angelis R, Bertolazzi Ch,
Grassi W. Utilidad de la videocapilaroscopia de lecho ungu-
lar en el diagnodstico de enfermedades reumaticas. Rev Asoc
Colomb Dermatol 2009; 17(3): 154-61.

2. Ingegnoli F, Boracchi P, Gualtierotti R, Lubatti Ch, Mea-
ni L, Zahalkova L, et al. Prognostic model based on nailfold
capillaroscopy for identifying Raynaud’s phenomenon pa-
tients at high risk for the development of a scleroderma spec-
trum disorder: PRINCE (prognostic index for nailfold capi-
llaroscopic examination). Arthritis Rheum 2008; 58(7):
2174-82.

3. JuanolaX, Sirvent E, Reina D. Capilaroscopia en las unida-
des de reumatologia: usos y aplicaciones. Rev Esp Reumatol
2004; 31(9): 514-20.

4. Cutolo M, Pizzorni C, Tuccio M, Burroni A, Craviotto C,
Basso M, et al. Nailfold videocapillaroscopic patterns and
serum autoantibodies in systemic sclerosis. Rheumatology
(Oxford) 2004; 43(6): 719-26.

5. Herrick AL, Cutolo M. Clinical implications from capilla-
roscopic analysis in patients with Raynaud’s phenomenon
and systemic sclerosis. Arthritis Rheum 2010; 62(9):
2595-604.

6. Andrade LE, Gabriel Junior A, Assad RL, Ferrari AJ,
Atra E. Panoramic nailfold capillaroscopy: a new reading
method and normal range. Semin Arthritis Rheum 1990;
20(1): 21-31.

7. Cutolo M. Atlas of capillaroscopy in rheumatic diseases. Mi-
lan: Elsevier, 2010. Capitulo 5: 33.

8. DaSilva L, Lima M, Pucinelli E, Atra E, Andrade L. Capi-
laroscopia panoramica periungueal e sua aplicacdo em doen-
¢as reumaticas. Rev Ass Med Brasil 1997; 43(1): 69-73.

9. Cutolo M, Pizzorni C, Secchi ME, Sulli A. Capillaroscopy.
Best Pract Res Clin Rheumatol 2008; 22 (6): 1093-108.

10. Sormani de Fonseca ML. Manual de Capilaroscopia. Bue-
nos Aires: Mc Dowell, 2000. Capitulo 1: 35.

11. Garcia-Patos Briones V, Fonollosa Pla V. Utilidad de la ca-
pilaroscopia del lecho ungueal. Jano 2002; 60(1388): 64-8.

12. Facina Anamaria da Silva, Pucinelli Mario Luiz Cardoso,
Vasconcellos Ménica Ribeiro Azevedo, Ferraz Luci Biag-
gi, Almeida Fernando Augusto de. Achados capilaroscopi-
cos no lipus eritematoso. An Bras Dermatol 2006; 81(6):
527-32.

13. Kenik JG, Maricq HR, Bole GG. Blind evaluation of the
diagnostic specificity of nailfold capillary microscopy in the
connective tissue diseases. Arthritis Rheum 1981; 24(7):
885-91.

14. Cutolo M, Sulli A, Secchi ME, Olivieri M, Pizzorni C. The
contribution of capillaroscopy to the differential diagnosis of
connective autoimmune diseases. Best Pract Res Clin Rheu-
matol 2007; 21(6): 1093-108.

15. Hudson M, Taillefer S, Steele R, Dunne J, Johnson SR,
Jones N, et al. Improving the sensitivity of the American Co-



Rev Méd Urug 2012; 28(2): 89-99

17.

18.

19.

20.

llege of Rheumatology classification criteria for systemic
sclerosis. Clin Exp Rheumatol 2007; 25(5): 754-7.

. Furtado RN, Pucinelli ML, Cristo VV, Andrade LE, Sato

EIL Scleroderma-like nailfold capillaroscopic abnormalities
are associated with anti-U1-RNP antibodies and Raynaud’s
phenomenon in SLE patients. Lupus 2002; 11(1): 35-41.
Koenig M, Joyal F, Fritzler MJ, Roussin A, Abrahamo-
wicz M, Boire G, et al. Autoantibodies and microvascular
damage are independent predictive factors for the progression
of Raynaud’s phenomenon to systemic sclerosis: a
twenty-year prospective study of 586 patients, with valida-
tion of proposed criteria for early systemic sclerosis. Arthritis
Rheum 2008; 58(12): 3902-12.

Spencer-Green G. Outcomes in primary Raynaud phenome-
non: a meta-analysis of the frequency, rates, and predictors of
transition to secondary diseases. Arch Intern Med 1998;
158(6): 595-600.

LeRoy EC, Medsger TA Jr. Criteria for the classification of
early systemic sclerosis. J Rheumatol 2001; 28(7): 1573-6.
Avouac J, Fransen J, Walker UA, Riccieri V, Smith V,
Muller C, et al. Preliminary criteria for the very early diag-

21.

22.

23.

24.

25.

nosis of systemic sclerosis: results of a Delphi Consensus
Study from EULAR Scleroderma Trials and Research Group.
Ann Rheum Dis 2011; 70(3): 476-81.

Silvariiio R, Rebella M, Alonso J, Cairoli E. Manifestacio-
nes clinicas en pacientes con esclerosis sistémica. Rev Med
Urug 2009; 25(2): 84-91.

Kowal-Bielecka O, Landewé R, Avouac J, Chwiesko S,
Miniati I, Czirjak L, Clements P, et al. EULAR recommen-
dations for the treatment of systemic sclerosis: a report from
the EULAR Scleroderma Trials and Research group
(EUSTAR). Ann Rheum Dis 2009; 68(5): 620-8.

Silver RM, Maricq HR. Childhood dermatomyositis: serial
microvascular studies. Pediatrics1989; 83(2): 278-83.

Nussbaum Al, Silver RM, Maricq HR. Serial changes in
nailfold capillary morphology in childhood dermatomyositis.
Arthritis Rheum 1983; 26(9): 1169-72.

Sendino Revuelta A, Barbado Hernandez FJ, Torrijos
Eslava A, Gonzilez Anglada I, Pena Sanchez de Rivera
JM, et al. Capilaroscopia en las vasculitis. An Med Interna
1991; 8(5): 217-20.

99



