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Resumen

Introducción: la capilaroscopía del pliegue ungueal (CPU)

consiste en la observación in vivo de la microcirculación 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 Clínicas entre agosto de 2009 y octu-

bre de 2010.

Pacientes, materiales y métodos: realizamos un estudio des-

criptivo, retrospectivo, cualitativo de los patrones capilaroscó-

picos.

Resultados: se revisaron historias clínicas y CPU de 110 pa-

cientes (102 mujeres), con una media de edad 46,6 ± 17,5

años siendo el grupo mayoritario representado por 34 (31%)

pacientes con esclerosis sistémica. Los patrones en la CPU

hallados fueron normales en 38% y patológicos en 62% de los

pacientes. El 88% de los pacientes con esclerosis sistémica

presentaron una CPU patológica, de estos, 74% correspon-

dió a un patrón esclerodermiforme. En pacientes con enfer-

medades autoinmunes (exceptuando la esclerosis sistémica)

encontramos un patrón patológico en 66% (27% correspon-

dieron a un patrón esclerodermiforme).

Conclusiones: la CPU contribuyó en distintos aspectos en el

estudio del fenómeno de Raynaud y de enfermedades autoin-

munes. La detección de un patrón esclerodermiforme fue al-

tamente sugestiva de la presencia de una enfermedad autoin-

mune sistémica. La CPU, junto a los hallazgos clínicos y mar-

cadores biológicos adecuados, adquiere valor y especificidad

en el diagnóstico, debiendo formar parte de la valoración clíni-

ca de pacientes con fenómeno de Raynaud y sospecha clíni-

ca o analítica de enfermedades autoinmunes sistémicas.
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Introducción

El diagnóstico de las enfermedades autoinmunes sisté-

micas (EAS) se realiza combinando datos clínicos, pa-

raclínicos, imagenológicos y anatomopatológicos. Sin

embargo, en muchas ocasiones, algunos de estos datos

no son suficientes y es necesario acceder a otro tipo de

parámetros orientadores. En los últimos años, la capila-

roscopía del pliegue ungueal (CPU) ha sido utilizada

como herramienta diagnóstica complementaria, permi-

tiendo detectar el daño microvascular precoz mediante

el análisis de la arquitectura y funcionalidad de la mi-

crocirculación. La CPU es una técnica que consiste en

la observación in vivo de la microcirculación capilar en

el pliegue ungueal proximal de las manos. Dependiendo

del tipo de instrumento con que se realice, se podrán ob-

tener datos anatómicos o funcionales. Métodos alta-

mente sofisticados como la videocapilaroscopía (mi-

croscopía estereoscópica) permiten caracterizar altera-

ciones en la arquitectura vascular y al mismo tiempo del

flujo en la microcirculación. En la práctica clínica, el

dermatoscopio manual (microscopía de epiluminiscen-

cia) es el utilizado con mayor frecuencia. La CPU tiene

la ventaja de ser una técnica no invasiva, inocua, de

fácil realización y bajo costo, presentando como des-

ventajas la falta de estandarización del método así como

la larga curva de aprendizaje(1,2).

Historia

El estudio de la microcirculación comenzó en 1661 con

la caracterización realizada por Malpighi, describiendo

Maurice Raynaud, 200 años después, el fenómeno que

lleva su nombre(3). En la década de 1970, Hildegard

Maricq describe alteraciones capilares en pacientes con

enfermedades autoinmunes, encontrando en la esclero-

sis sistémica un patrón característico. Las contribucio-

nes recientes más significativas fueron realizadas por

Ariane Herrick en las alteraciones funcionales y por

Maurizio Cutolo en la descripción de las diferentes fa-

ses evolutivas del daño microvascular en la esclerosis

sistémica(4,5).

Técnica

Para la CPU se recomienda que el paciente permanezca

en reposo 15 minutos, en un ambiente tranquilo y a una

temperatura entre 20 ºC y 23 ºC. 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 realización más

práctico es en pliegues ungueales proximales de los de-

dos de las manos, que deben estar limpios, sin perioni-

xis y sin esmalte de uñas. Estas zonas se caracterizan

por presentar una disposición capilar paralela a la su-

perficie cutánea permitiendo la visualización completa

del asa capilar (figura 1)(6). Se examinan del segundo al

quinto dedo de cada mano, siendo los pliegues del

cuarto y quinto dedo los que permiten la mejor visuali-

zación (dada la mayor transparencia de la piel).

Alteraciones detectadas en la capilaroscopía

Su análisis dependerá del instrumento utilizado y de las

limitaciones que este ofrezca, obteniendo amplificacio-

nes desde 10x a más de 200x con el dermatoscopio ma-

nual o videocapilaroscopio, respectivamente. La carac-

terización de los capilares puede ser funcional (dinámi-

ca) o morfológica, ya sea cualitativa o semicuantitativa.

La cuantificación se realiza considerando la densidad

capilar por milímetro lineal (normal en adultos de 9 a 12

capilares/mm) y el tamaño capilar, determinado por me-

dición 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(7). Las variables

cualitativas a determinar, esquematizadas en la figura 2,

son las siguientes: 1) densidad capilar, referida como

grado 0 (sin áreas avasculares); grado 1 (leve) con una o

dos áreas avasculares por campo; grado 2 (moderada)

con más de dos áreas avasculares, y grado 3 (severo)

con grandes áreas avasculares confluentes(3); 2) dilata-

ción capilar (agrandamiento capilar transversal, compa-

rando con capilares adyacentes normales), descripta

como sin dilatación, dilatación moderada (cuatro a diez

veces lo normal) y dilatación extrema o megacapilar

(mayor a 10 veces)(3); 3) deformidades capilares: des-

cribiendo la tortuosidad, que puede ser simple, en ocho,

tirabuzón, 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 1. Pliegue ungueal proximal. A) Esquema de la

disposición normal de los capilares. B) Imagen digital

(32X) de la distribución normal de los capilares

periungueales.



ción normal(8); 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)(3). También

puede valorarse la presencia de exudados pericapilares

(plasma skimming) y edema pericapilar dando un as-

pecto de imagen difuminada (en vidrio esmerilado)(9).

Las alteraciones dinámicas se analizan con equipos de

alta definición, detectando flujos enlentecidos (sluggish

flow), flujo agregado (aggregate flow), escurrimiento

de plasma (plasma skimming), estasis y extravasación

eritrocitaria por ruptura de pared capilar(10).

Patrones capilaroscópicos

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 clínico de cada

paciente. Patrón normal: hasta 10% de los sujetos norma-

les presentan alguna alteración, de manera que la presen-

cia de alteraciones aisladas no indica enfermedad(6,11). Los

capilares se disponen con una densidad normal (en empa-

lizada), paralelos entre sí, finos con forma de horquilla o

de “u”, con escasos entrecruzamientos y tortuosidad. Pa-

trón tortuoso: predomina la tortuosidad capilar donde si

bien se trata de un patrón inespecífico, ha sido reportado

en el lupus eritematoso sistémico como el más característi-

co(1,12). Patrón esclerodermiforme (SD): se caracteriza por

la presencia de capilares dilatados, destrucción capilar con

formación de espacios avasculares y microhemorragias.

Las ramificaciones y la pérdida de la polaridad capilar

aparecen en etapas evolucionadas de la enfermedad. Este

patrón 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 patrón SD, a saber, las fases temprana, activa y tardía

(figura 5)(4).

La capilaroscopía y el diagnóstico

Al momento de establecer qué tipo de patrón 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 clínico 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 patrón indeter-

minado o inespecífico. Existe evidencia donde se de-

muestra una correlación mayor a 90% entre la valora-

ción a ciegas de la capilaroscopía con el diagnóstico clí-

nico(11,13). Sin embargo, y de conceptual importancia,
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Figura 2. Diagrama de las principales alteraciones

morfológicas capilares a identificar mediante

capilaroscopía.

1: capilar tortuoso; 2: dilatación eferente; 3:

megacapilar; 4: ramificaciones arborescentes; 5: plexo

venoso subcapilar. (Esquema adaptado del Manual de

Capilaroscopía, Dra. M. L. Sormani de Fonseca. Buenos

aires, Argentina, 2000).

Figura 3. Imágenes digitales (140X ) representativas de

microhemorragias capilares. a) Hemorragias antiguas

(�) donde se aprecia la distribución en “cuentas de

rosario”. b) Hemorragia reciente (�) con exudación

(plasma skimming).



debemos remarcar que la CPU debe ser considerada

como una herramienta complementaria en el diagnósti-

co y no como una técnica diagnóstica per se.

Aplicabilidad clínica

Las alteraciones en la CPU se han descripto en diferen-

tes patologías, siendo mejor caracterizadas en las enfer-

medades autoinmunes sistémicas (EAS), particular-

mente en las colagenopatías.

Fenómeno de Raynaud

La CPU integra el algoritmo diagnóstico del fenómeno

de Raynaud. Una CPU normal es altamente sugestiva

de la presencia de un Raynaud primario. En 2008, se

propuso la aplicación de un índice pronóstico (PRINCE

- Prognostic Index Nailfold Capillaroscopic Examina-

tion), que estima el riesgo a cinco años de desarrollar

una ES en pacientes con fenómeno 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(2).

Esclerosis sistémica

En la ES más de 80% de los pacientes presentan un pa-

trón SD. Las alteraciones en la CPU son dinámicas y

acompañan los estadios evolutivos de la enfermedad.

Inicialmente se describe una microangiopatía dada por

dilatación capilar con formación de megacapilares,

evolucionando hacia el daño 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 áreas de regeneración (neoangiogénesis) que llevan

a la desestructuración del lecho capilar (figura 5)(14). En

los hallazgos característicos del patrón 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 destrucción capilar, lle-

vando a grandes áreas hemorrágicas, desorganización

leve y espacios avasculares, y 3) fase tardía, caracteriza-

da por la presencia de escasos megacapilares, grandes

áreas avasculares y ramificaciones capilares (bushy o

en candelabro), reflejando el intento de neovasculariza-

ción. Estas tres fases se vinculan al tiempo de evolución

de la enfermedad, la forma de progresión y al perfil de

anticuerpos(4). Recientemente ha sido demostrado que

la sensibilidad de los criterios diagnósticos del Colegio

Americano de Reumatología para ES se incrementa

desde 67% a 99% cuando se adicionan las anormalida-

des encontradas en la CPU(15). El patrón SD no es patog-

nomónico de la ES, ya que puede ser encontrado en

otras patologías autoinmunes como la dermatomiositis

y la enfermedad mixta del tejido conectivo además de

otras enfermedades de patogenia no inmunitaria(1).

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 característica la coexisten-

cia de megacapilares con vasos de neoformación y múl-

tiples microhemorragias (estas últimas asociadas a la

actividad de la enfermedad)(11).

Lupus eritematoso sistémico

En 25% a 30% de los pacientes con lupus eritematoso

sistémico (LES) se describe un patrón normal. Las alte-

raciones capilaroscópicas son más frecuentes en pa-

cientes con LES que asocian fenómeno de Raynaud, an-

ticuerpos anti U1-RNP o anticuerpos anticardiolipi-

nas(16). La alteración característica (pero infrecuente) es

la presencia de un patrón tortuoso (capilares en sacacor-

cho o tirabuzón), si bien se han descripto alteraciones

tales como dilataciones capilares discretas y plexo ve-

noso subpapilar prominente(12).
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Figura 4. Imágenes digitales representativas de los

distintos patrones capilaroscópicos. A) Patrón normal

(32X); B) patrón tortuoso (140X); C) patrón

esclerodermiforme (140X).



Enfermedad mixta del tejido conectivo

Aproximadamente, 50% de los pacientes presentan

anomalías capilares conformando un patrón SD y entre

15% a 20% un patrón tortuoso. La presencia de patrón

SD se ha correlacionado con mayor agresividad de la

enfermedad(11).

Síndrome antifosfolipídico

El hallazgo más característico 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

clínica ya que estarían condicionadas por la presencia y

duración del fenómeno de Raynaud. En el siguiente tra-

bajo planteamos como objetivo describir las alteracio-

nes capilaroscópicas en pacientes asistidos en la Unidad

de Enfermedades Autoinmunes Sistémicas, Clínica Mé-

dica “C”, Hospital de Clínicas, Facultad de Medicina,

Universidad de la República, 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 período comprendido entre agosto de 2009 y

octubre de 2010.

Pacientes

Fueron analizadas las historias clínicas y las respectivas

CPU de pacientes con diagnóstico definitivo o presunti-

vo de EAS. Criterios de inclusión: fueron incluidos pa-

cientes que cumplieran criterios diagnósticos validados

por grupos de trabajo internacionales. Las EAS inclui-

das fueron LES, ES, dermatomiositis, enfermedad mix-

ta del tejido conectivo, síndromes de superposición y

vasculitis sistémicas primarias. Los casos de LES in-

cluidos fueron aquellos con historia de fenómeno de

Raynaud. También fueron incluidos pacientes que sin

cumplir criterios diagnósticos de manera definitiva pre-

sentaran cuadros clínicos con elevada sospecha de en-

fermedad autoinmune, fenómeno de Raynaud, acrocia-

nosis, morfea, cirrosis biliar primaria o presencia de

estudios inmunológicos indicadores de autoinmunidad.

Técnica

Previamente a la realización de la CPU, los pacientes

permanecieron en reposo (sentados durante 15 minu-

tos), a temperatura ambiente (entre 20 ºC - 23 ºC), colo-

cando el antebrazo y la mano sobre la mesa a la altura

del tórax. Se examinaron cuatro dedos de cada mano,

excluyendo el pulgar, aplicando vaselina sólida sobre

cada pliegue ungueal para mejorar la transparencia epi-

dérmica. Se adquirieron tres imágenes digitales por

cada dedo, contando con dos magnificaciones distintas

(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 imágenes con el software Picasa 3

(http://picasa.google.com).
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Figura 5. Fases evolutivas de las alteraciones capilares en la esclerosis sistémica. Imágenes digitales con

magnificación de 140X. MC: megacapilares.



Definiciones operativas

Para la clasificación de los patrones en la CPU se utili-

zaron variables cualitativas antes mencionadas, estable-

ciendo cuatro patrones.

1) Patrón normal caracterizado por la ausencia de ano-

malías en la densidad, distribución y morfología de

los capilares.

2) Patrón tortuoso, caracterizado por el predominio de

capilares tortuosos, hallados en al menos seis de los

ocho pliegues ungueales examinados.

3) Patrón esclerodermiforme (SD) caracterizado por la

presencia de: a) capilares dilatados (al menos dos por

pliegue en al menos cuatro pliegues; b) microhemorra-

gias (más de dos por pliegue); c) espacios avasculares

(en al menos dos papilas dérmicas consecutivas y en al

menos dos pliegues); d) capilares ramificados.

4) Patrón indeterminado, considerando como tal el

conjunto de alteraciones observadas en la CPU, don-

de los hallazgos son patológicos pero no cumplen

criterios para ser incluidos en ninguno de los patro-

nes antes referidos. Cuando se hace mención a la

presencia de un patrón patológico estamos haciendo

referencia a todos aquellos que no son clasificables

dentro del patrón normal.

Análisis estadístico

Los resultados se expresaron en número absoluto, por-

centajes, medias y sus respectivos desvíos estándar.

Resultados

Características clínicas de la muestra. Fueron analiza-

dos 110 pacientes, 102 mujeres y 8 hombres, con una

media de edad 46,6 ± 17,5 años. El grupo mayoritario

quedó representado por 34 (31%) pacientes con ES, se-

guido de 21 (19%) pacientes con LES, 11 (10%) pa-

cientes con fenómeno de Raynaud sin evidencia clínica

de EAS, 10 (9%) pacientes con vasculitis sistémica

(granulomatosis con poliangeitis, uno; Churg-Strauss,

dos; crioglobulinemia mixta, dos; tromboangeitis obli-

terante, uno; enfermedad de Behçet, cuatro); seis

(5,5%) pacientes con dermatomiositis; cuatro (3,5%)

pacientes con síndrome de superposición, y tres (2,5%)

pacientes con enfermedad mixta del tejido conectivo.

Por otra parte describimos un grupo misceláneo, donde

quedaron incluidos siete (6,5%) pacientes con cirrosis

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 clí-

nicas y/o analíticas: anticuerpos antinucleares positi-

vos, anticuerpos anticardiolipina positivos, factor

reumatoide positivo, livedo reticularis, artralgias, úlce-

ras orales, hepatitis autoinmune, fiebre prolongada de

origen desconocido y escleritis, respectivamente.

En el total de la muestra estudiada observamos en la

capilaroscopía que 62% de los pacientes presentaron pa-

trón patológico, siendo normal en el 38% restante.

Alteraciones capilaroscópicas en las enfermedades

autoinmunes

Los pacientes fueron analizados en cuatro grupos, gru-

po A: 34 pacientes con diagnóstico de ES limitada y di-

fusa; grupo B: 44 pacientes con EAS excluyendo la ES;

grupo C: 11 pacientes con fenómeno de Raynaud sin

evidencia clínica de EAS, y grupo D: 21 pacientes con

otras patologías inmunomediadas (tabla 1).

En el grupo A encontramos que 88% de los pacientes

presentaron un patrón patológico en la CPU, siendo el

patrón SD el más frecuente (73,5%, total 25 pacientes).

Al subclasificarlos en las fases evolutivas capilaroscó-

picas, encontramos que 56% (total 14) se encontraban

en fase tardía 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 daño microvascular, siendo el patrón capi-

larosocópico SD tardío el más frecuente.

En el grupo B encontramos un patrón patológico en

66% de los casos. De estos, 25% presentó un patrón SD

a expensas de los casos de dermatomiositis (los cinco

pacientes con DM), enfermedad mixta del tejido conec-

tivo (dos de tres pacientes) y síndrome de superposición

con esclerodermia. En el caso de los pacientes con LES

(total 21), 52,4% presentó un patrón capilaroscópico pa-

tológico (cinco pacientes, patrón tortuoso; cinco pacien-

tes, patrón indeterminado, y un paciente, patrón SD)

mientras que el 47,6% restante mostró un patrón normal.

En el caso de las vasculitis sistémicas (total 10), encon-

tramos que en la mitad de las CPU el patrón fue patológi-

co (a expensas del indeterminado), siendo las restantes

capilaroscopías 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-

trón SD, encontramos que todos los pacientes (total 36)

que presentaron dicho patrón se encontraban dentro del

grupo A o B (25, esclerodermia; cinco, dermatomiositis;

dos, enfermedad mixta; tres, síndromes de superposi-

ción, y un paciente con LES). En base a estos hallazgos

podemos decir que siempre que se detectó el patrón SD,

el paciente presentaba una enfermedad autoinmune cla-

ramente definida, ya sea esclerodermia u otra entidad

que cumplía criterios clínico-inmunológicos definitivos

internacionalmente consensuados.

En el grupo C, de los 11 pacientes con fenómeno de
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Raynaud, 36% (cuatro pacientes) presentaron un patrón

patológico, tres indeterminado y uno de tipo tortuoso.

En este último caso, a la paciente le fue diagnosticada

una artritis reumatoide en la evolución inmediata. Los

tres pacientes con patrón indeterminado se encuentran

aún en seguimiento (semestral) clínico y capilaroscópi-

co. El 64% restante (siete pacientes) mostró una capila-

roscopía normal.

En el grupo D, debido a su heterogeneidad, destacamos

los hallazgos más relevantes de las patologías más repre-

sentadas. En el grupo de pacientes con cirrosis biliar pri-

maria (total nueve), en cinco el patrón fue normal y en cua-

tro patológico. En dos de las pacientes existía una conco-

mitancia con una EAS, una configurando un síndrome de

Reynolds por superposición con esclerodermia (patrón

SD) y otra con un síndrome de superposición con LES (pa-

trón indeterminado), siendo estas pacientes incluidas en

los grupos A y B, respectivamente. De las siete pacientes

restantes con cirrosis biliar primaria como única enferme-

dad autoinmune, cinco presentaron un patrón normal y dos

un patrón indeterminado. En el caso de las tres pacientes

con esclerodermia localizada (morfea en placas generali-

zada), en ningún caso se hallaron alteraciones escleroder-

miformes en la CPU, mostrando dos pacientes un patrón

normal y una paciente un patrón indeterminado.

De forma complementaria, presentamos los datos

describiendo el tipo de patrón encontrado en cada una de

las patologías estudiadas (figura 6).

Discusión

La CPU es una técnica no invasiva, de fácil realización

y bajo costo que permite observar la microcirculación in

vivo. Tiene como desventaja la falta de estandarización

del método y la larga curva de aprendizaje que conlle-

va(1,2).

Capilaroscopía en el estudio del fenómeno de Raynaud

En el estudio del fenómeno de Raynaud su utilidad está

bien establecida. Ofrece orientación en la dirección del

algoritmo diagnóstico, contribuyendo en la diferencia-

ción entre una etiología primaria de una secundaria,

como, por ejemplo, por asociación a una EAS. Cuando

en la CPU el hallazgo es un patrón normal, probable-

mente se esté frente a un fenómeno de Raynaud de ori-

gen primario, si bien la presencia de pruebas inmunoló-

gicas negativas (como los anticuerpos antinucleares)

aumenta la sensibilidad. Se han descripto casos de Ray-

naud primarios de larga evolución (más de diez años) en

quienes la detección de anomalías morfológicas (princi-

palmente ectasia capilar), sugieren el seguimiento pe-

riódico(8). En el presente trabajo, 64% de los pacientes

con fenómeno de Raynaud sin sospecha clínica de EAS

presentaron una capilaroscopía 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(17). Más allá del bajo número 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
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Tabla 1. Análisis por subgrupo de patrones capilaroscópicos.

Abreviaturas: n: número de pacientes; p: patrón; I: indeterminado; T: tortuoso; SD: esclerodermiforme; P: patológico (el pP corresponde

a la suma de los casos de pI, pT y pSD); N: normal. EAS*: enfermedades autoinmunes sistémicas (dermatomiositis, lupus eritematoso sis-

témico, vasculitis sistémicas, enfermedad mixta, síndromes de superposición). ** ver texto.
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la normalidad en la capilaroscopía en personas con

fenómeno de Raynaud primario sea probablemente

mayor (cercana a 90%).

Existen hallazgos en la CPU que se asocian a mayor

riesgo de fenómeno de Raynaud secundario, como son

el número de capilares por milímetro lineal, la presencia

de microhemorragias y megacapilares(2). En casos de fe-

nómeno de Raynaud con patrón SD en la capilaroscopía,

el riesgo de desarrollar una ES en los años siguientes es

elevado. Dos estudios(17,18) mostraron que la incidencia

de la progresión desde un fenómeno de Raynaud aislado

hacia una EAS fue de 12,6%. Los factores predictores

independientes de progresión hacia una ES más fuertes

fueron: a) el patrón SD en la CPU; b) los ANA positivos,

y c) la presencia de anticuerpos específicos para la

ES(17-19). Los pacientes con fenómeno de Raynaud que

presentan en su etapa inicial un patrón SD en la capila-

roscopía junto con anticuerpos específicos de ES, tienen

un riesgo 60 veces mayor de progresar hacia una ES de-

finitiva en los siguientes 20 años, con una sensibilidad y

especificidad de 89% y 85%, respectivamente, exhi-

biendo un valor predictivo positivo de 47% y negativo

de 98%(17). Por tanto, la realización de la CPU en el estu-

dio del fenómeno de Raynaud aporta información en

tres aspectos: 1) obtener orientación diagnóstica en la

definición de Raynaud primario versus secundario; 2) la

normalidad de la arquitectura vascular tiene alto valor

predictivo negativo para el diagnóstico de EAS, y 3) la

detección de un patrón SD incrementa la sospecha de

una enfermedad sistémica de base posibilitando (junto a

otros marcadores) el diagnóstico de ES temprana(20).

Capilaroscopía 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-

laroscopía ofrece los mayores aportes dentro del gru-

po de las EAS. La existencia del fenómeno de Ray-

naud puede observarse en 95% de los pacientes y su

ausencia debe cuestionar el diagnóstico de dicha en-

fermedad(21). En la serie analizada encontramos que

88% de los pacientes presentaron alteraciones en la

CPU, principalmente a expensas del patrón SD. Si

bien el diagnóstico de esclerodermia puede ser claro

en casos de enfermedad de larga evolución, en pa-

cientes con enfermedad precoz o temprana los hallaz-

gos de la capilaroscopía contribuyeron con un ele-

mento más que fortaleció el diagnóstico. La CPU po-

sibilitó, además, la categorización en las fases evolu-

tivas capilaroscópicas de la esclerodermia, donde

56% se encontraba en una fase tardía y 44% en una

fase temprana. Este dato fue de utilidad, ya que la

combinación del cuadro clínico y el hallazgo de una

fase temprana en la capilaroscopía condujeron a ini-

ciar tratamiento con metotrexate(22). Al mismo tiem-

po, la CPU posibilitó 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 llevó a mantener una vigilancia clínica más

estrecha. En el diagnóstico de ES, el rol de la CPU ha

sido recientemente propuesto, con especial aplica-

ción al diagnóstico de ES precoz. Se proponen tres pi-

lares en la definición diagnóstica: 1) alteraciones cu-

táneas dadas por dedos “puffy” o por esclerodactilia;

2) alteraciones vasculares representadas por el fenó-

meno de Raynaud con patrón SD en la capilarosco-

pía; 3) presencia de marcadores inmunológicos,

como anticuerpos antinucleares, anticentrómero y

antitopoisomerasa I(20). Por tanto, la CPU en el pa-

ciente con ES posibilita: 1) la caracterización evoluti-

va, orientando a la presencia de una enfermedad tar-

día o precoz; 2) la detección de hallazgos sugestivos

de actividad de la enfermedad; 3) la definición diag-

nóstica en los casos de ES precoz.

Presunción diagnóstica basada en el patrón de la

capilaroscopía

Como regla general, puede decirse que no se debe esta-

blecer el diagnóstico de una entidad nosológica basado

únicamente en los hallazgos de la capilaroscopía. No

obstante y partiendo de esta base, la detección de un pa-

trón SD en la capilaroscopía es una evidencia muy su-

Figura 6. Análisis de patrones capilaroscópicos en

diferentes patologías.

Abreviaturas. ES: esclerosis sistémica;

DM: dermatomiositis; LES: lupus eritematoso sistémico;

EM: enfermedad mixta del tejido conectivo;

SS: síndrome de superposición; VS: vasculitis sistémica

primaria; CBP: cirrosis biliar primaria; FR: fenómeno de

Raynaud. PT: patrón tortuoso; PSD: patrón

esclerodermiforme; PI: patrón indeterminado;

PN: patrón normal.



gestiva de un fenómeno Raynaud secundario y/o de la

existencia de una enfermedad sistémica. Si bien el pa-

trón SD es el mejor caracterizado, su poder discrimina-

torio para el diagnóstico de una EAS específica, no es

categórico. La dermatomiositis y la enfermedad mixta

del tejido conectivo comparten con la ES el patrón SD

con diferentes matices, siendo útiles en el diagnóstico,

seguimiento y control de la respuesta al tratamien-

to(23,24). En la serie analizada, la existencia de un patrón

SD fue exclusivamente detectada en pacientes con EAS

tales como ES, dermatomiositis, enfermedad mixta del

tejido conectivo y síndrome de superposición con escle-

rodermia.

El rol de la CPU en otras enfermedades autoinmu-

nes es controvertido y se dispone de menos evidencia,

siendo los hallazgos generalmente inespecíficos e in-

clasificables dentro de los patrones clásicos. En el ca-

so del LES, las alteraciones capilares son más fre-

cuentes en pacientes con fenómeno de Raynaud y an-

ticuerpos anti U1 RNP positivos. El patrón tortuoso,

considerado el más específico y frecuente en otras se-

ries, fue observado en 24% de los pacientes incluidos

en este trabajo(12). Con respecto a las vasculitis sisté-

micas, los hallazgos descriptos en la literatura son in-

constantes e inespecíficos, similares a los encontra-

dos en nuestra serie(25). En el caso de pacientes con

diagnóstico de cirrosis biliar primaria, dos presenta-

ban superposición con otra enfermedad autoinmune,

en tanto el resto no presentó alteraciones significati-

vas en la arquitectura vascular capilar.

Conclusiones

De los resultados presentados y de la bibliografía 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 orientación etiológica del fenómeno

de Raynaud, en la definición diagnóstica de la ES pre-

coz, en la identificación de las formas evolutivas de la

esclerodermia así como en la actividad de dicha enfer-

medad. Especial énfasis debe ponerse en la identifica-

ción de un patrón SD, ya que en el contexto de patolo-

gías autoinmunes su detección está relacionada con la

presencia de ES, dermatomiositis, enfermedad mixta

del tejido conectivo o síndromes de superposición con

esclerodermia. La CPU es una técnica complementaria

que de forma aislada o por sí sola puede tener bajo im-

pacto en la toma de decisiones en la clínica; sin embar-

go, la CPU, junto a los hallazgos clínicos y marcadores

biológicos adecuados, adquiere valor y especificidad en

el diagnóstico y pronóstico, debiendo formar parte de la

valoración clínica de pacientes con fenómeno de

Raynaud y sospecha clínica o analítica 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 Clínicas Hospital, between August

2009 and October 2010.

Patients, material and methods: we conducted a des-

criptive, retrospective and qualitative study of capilla-

roscopy patterns.

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

Introdução: a capilaroscopia periungueal (CPU) consis-

te na observaçao in vivo da rede microvascular da regi-

ão periungueal, onde habitualmente se podem descre-

ver três padrões: tortuoso, esclerodermiforme e normal.

Objetivo: descrever as alterações capilares em pa-

cientes que consultaram na Unidade de Doenças Au-

to-imunes Sistêmicas do Hospital de Clínicas entre

agosto de 2009 e outubro de 2010.

Pacientes, materiais e métodos: realizamos um estu-

dio descritivo, retrospectivo, qualitativo dos padrões ca-

pilaroscópicos.

Resultados: revisamos o prontuário médico e CPU

de 110 pacientes (102 mulheres), com idade média de

46.6 ± 17.5 anos; 34 (31%) eram pacientes com esclero-

se sistêmica. Os padrões encontrados na CPU foram

normais em 38% e patológicos em 62% dos pacientes.
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88% dos pacientes com esclerose sistêmica apresenta-

ram CPU patológica; destes, 74% correspondeu a um

padrão esclerodermiforme. En pacientes com doenças

auto-imunes (excluindo a esclerose sistêmica) encontra-

mos um padrão patológico em 66% (27% correspondeu

a um padrão esclerodermiforme).

Conclusões: a CPU contribuiu em diferentes aspec-

tos ao estudo do fenômeno de Raynaud e de doenças au-

to-imunes. A detecção de um padrão esclerodermiforme

foi um forte indicio da presença de uma enfermedad au-

to-imune sistêmica. A CPU, juntamente com outros as-

pectos clínicos e marcadores biológicos adequados, tem

valor e especificidade no diagnóstico, devendo formar

parte da avaliação clínica de pacientes com fenômeno de

Raynaud e suspeita clínica ou analítica de doenças au-

to-imunes sistêmicas.
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