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La capilaroscopia es un técnica de gran valor para estudiar le microcirculacién. La capilaroscopia tiene un
papel muy importante en el diagndstico de la esclerodermia, enfermedad mixta del tejido conectivo, poli-
miositis y dermatomiositis. En el caso de la esclerosis sistémica se detectan anormalidades en un 90% de
los pacientes: pérdida capilar, areas avasculares, capilares dilatados y megacapilares. Los cambios en la ca-
pilaroscopia de pacientes con polidermatoimiositis, dermatomiositis y enfermedad mixta del tejdo conecti-
vo pueden ser similares.
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Capillaroscopy in scleroderma, dermatomyositis/polymyositis and mixed
connective tissue disease
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Capillaroscopy is a valuable study method for early microcirculation abnormalities. Capillaroscopy plays a
prominent role in the diagnostic approach to scleroderma, mixed connective tissue disease, polymiositis
and dermatomyositis. Capillary abnormalities can be detected in more than 90% of systemic sclerosis,
namely capillary loss, avascular areas and,enlarged capillary loops and megacapillars. Capillary changes in

Dematomyositis patients with polymiositis, dermatomyiositis and mixed connective tissue disease may be quite similar to
scleroderma.

© 2010 SER. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Introduccion el diagndstico de las enfermedades autoinmunitarias y puede ofrecer

informacién sobre el grado de actividad y severidad de éstas, asi

La deteccién de cambios in vivo en el plexo vascular del pliegue
periungueal mediante microscopia en pacientes con enfermedades
autoinmunitarias del tejido conectivo se realiza desde hace mas de
30 afios.

La capilaroscopia del lecho ungueal es una técnica cuya principal
utilidad es diferenciar el fenémeno de Raynaud primario (RP) del fe-
némeno de Raynaud secundario (RS). Ademas, contribuye a facilitar

*Autor para correspondencia.
Correo electrénico: emmabeltran76@gmail.com (E. Beltran).

como de su respuesta a los diferentes tratamientos, como reportan
varios grupos en estudios recientes',

La técnica de capilaroscopia mas utilizada se basa en una obser-
vacion directa del lecho capilar con un microscopio 6ptico adaptado
a una camara y con una fuente de iluminacién de luz fria externa con
angulo de incidencia de 45°. Habitualmente, aumentos de 30-60x
son suficientes para valorar aspectos morfolégicos del asa capilar.

En la actualidad esta técnica nos permite realizar una valoracién
cualitativa y, en algunas ocasiones, dependiendo de los accesorios
utilizados, también semicuantitativa de las alteraciones en la micro-
circulacién. Cada vez aparecen mas trabajos que apoyan la evalua-
cién semicuantitativa mediante la utilizacién de varios indices y es-
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calas de medida, pero de momento no existe todavia un consenso en
la utilizacién de éstos®>”. La primera escala de medicién semicuanti-
tativa fue establecida por Maricq en 19818,

Técnicas mas sofisticadas, como la videocapilaroscopia con sonda
6ptica y lentes intercambiables de diferentes aumentos (20x, 50%x,
100x, 200x) conectada a un monitor, permiten, con un software espe-
cifico, realizar una valoracién cuantitativa, que a su vez puede ser
manual o computarizada, ademas de almacenar, procesar y compa-
rar las imagenes para realizar un seguimiento evolutivo de las altera-
ciones en la microvasculatura. Estas técnicas se utilizan principal-
mente en los ensayos clinicos y la investigacion médica, dado que
cuentan con el inconveniente de que consumen demasiado tiempo
en la practica clinica diaria.

Se describen alteraciones morfolégicas en la capilaroscopia ca-
racteristicas y altamente especificas de la esclerosis sistémica (ES)
y otras enfermedades que se pueden clasificar dentro del espectro
de ésta (enfermedades relacionadas con la ES), como son la der-
matomiositis/polimiositis (DM, PM), la enfermedad mixta del teji-
do conectivo (EMTC) y algunos sindromes de superposicion. El
patron de esclerodermia fue inicialmente descrito en 1973° por
Hildegard Maricq y Carwile LeRoy, con posteriores modificaciones
por el grupo de Cutolo et al, como describiremos a lo largo de este
capitulo.

Las dilataciones y los megacapilares, la disminucién de la densi-
dad capilar y areas avasculares, las hemorragias, las ramificaciones o
neoangiogénesis y el aspecto desestructurado del lecho capilar son
los hallazgos capilaroscépicos mas frecuentemente encontrados en
la ES y enfermedades relacionadas con la esclerodermia (ERE) que
nos ocupan en este capitulo®,

Parametros evaluados en la capilaroscopia de pacientes
con esclerosis sistémica y enfermedades relacionadas

Dilataciones y megacapilares

Las dilataciones y los megacapilares son las alteraciones mas ca-
racteristicas y las que encontramos con mayor frecuencia en el fend-
meno de RS y en estadios mas tempranos de los pacientes con ES y
ERE. Se definen como dilataciones globales, homogéneas y simétri-
cas de toda el asa capilar, tanto de la rama aferente arterial, de la
rama eferente venosa como de la zona mas distal que forma la curva
0 “asa” del capilar (figs. 1 y 2). En ocasiones, la dilatacién de la pared
puede ser irregular, formando pequefios microaneurismas que tra-
ducen dafio de la pared arterial (morfologia en rosario) (figs. 3 y 4).

No existe, por el momento, un inico consenso en cuanto al tama-
fio en micras de los capilares dilatados. En la revision de la literatura
cientifica, fue Maricq™ quien, en 1983, primero propuso una gradua-
cién para definir la dilatacién capilar y los megacapilares como si-
gue: grado I: sin dilataciones; grado II: dilatacién moderada de 2 a 4
veces el calibre capilar normal, y grado III: dilatacién extrema o me-
gacapilar de 5 a 10 veces el calibre capilar normal. Otros autores los
denominan megacapilares cuando superan mas de 10 veces el calibre
capilar normal™. Existen otras clasificaciones (variables segiin auto-
res) que se basan en el tamafio del didmetro total del asa capilar en
micras del capilar: capilar normal < 20 micras, capilar dilatado > 35
micras y megacapilar > 50 micras. Hay otros autores que los denomi-
nan megacapilares, cuando el diametro es > 100 micras’®. Estudios
recientes demuestran que los megacapilares son predictores inde-
pendientes de la evolucién a ES. Los megacapilares se observan de

Figuras 1y 2. Dilataciones y megacapilares.

Figuras 3 y 4. Capilares dilatados con morfologia
irregular.
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manera caracteristica en el patrén “lento” o “precoz” de la ES, defini-
dos por Maricq'y Cutolo et al™', asi como en los pacientes con de-
matomiositis/polimiositis.

Microhemorragias y edema

Traducen la presencia de dafio endotelial end6geno con pérdida
de continuidad de la pared vascular, extravasaciéon de hematies y
plasma. Esto es lo que le da a la papila dérmica el aspecto edematoso
que presenta en algunas ocasiones. Las hemorragias son muy faciles
de visualizar en el lecho ungueal. De manera aislada, son frecuentes
en sujetos sanos con antecedente conocido o no de microtraumatis-
mo. Normalmente, en estos casos la morfologia, la densidad y la dis-
tribucién de los capilares subyacentes y circundantes es normal y no
presenta ninguna de las alteraciones caracteristicas de la ES. Son al-
teraciones de la capilaroscopia que se encuentran frecuentemente en
pacientes con ES y enfermedades relacionadas. Con mayor frecuen-
cia, en estos casos la afeccion es difusa y bilateral y se acompaiia,
ademads, de otras alteraciones morfolégicas de los capilares, como la
presencia de megacapilares o zonas de disminucién de densidad ca-
pilar. La morfologia de las hemorragias puede ser muy variable, asi
como su color, que esta relacionado con los diferentes estadios de
degradacion de la hemoglobina. Existen varias formas de clasifica-
cién de las hemorragias; se pueden clasificar en patrones segtin su
morfologia y asi aparecen 3 patrones’s:

1. Patrén en gotas o en perlas enfiladas, definido por Davis en
1964.

2. Patrén en bandas donde la disposicién de las hemorragias es en
bandas lineales paralelas entre siy al lecho ungueal.

3. Patrén mixto que supone una combinacién de los anteriores (figs.
5y6).

Otra clasificacién propuesta para las hemorragias es en grados':
grado 1: escasas hemorragias puntiformes, menos de 2 por dedo;
grado 2: presencia de un mayor nimero de hemorragias puntifor-
mes, mas de 2 por dedo, y grado 3: dreas hemorragicas extensas y
confluentes. Las hemorragias se observan de manera caracteristica
en el patrén “activo” de la ES definidos por Maricq y Cutolo et al, y
también en los pacientes con dermatomiositis/polimiositis.

Pérdida de densidad capilar (dreas avasculares)

La reduccién de la densidad capilar es consecuencia de un dafio
endotelial extenso y mantenido. Es frecuente en estadios avanzados
de la ES y ERE, con un comportamiento clinico agresivo y una mayor
afeccién sistémica y visceral. Si la pérdida capilar no va asociada a
una neoangiogénesis es cuando aparecen las denominadas éareas
avasculares (figs. 7 y 8). Las areas avasculares se observan de manera
caracteristica en los patrones “activo” y “tardio” de la ES definidos
por Maricq y Cutolo et al. Existen varias formas, escalas y clasificacio-
nes para medir la densidad capilar y la presencia de areas avascula-
res. Una clasificacién en grados propuesta por Lee et al'2'8: grado 0:
ausencia de areas avasculares; grado 1 (leve): 1 o 2 dreas avasculares
de dimensiones reducidas discontinuas; grado 2 (moderado): mas de
2 areas avasculares de dimensiones reducidas; grado 3 (severo):
areas avasculares extensas y confluentes. Estudios recientes han de-
mostrado que la densidad capilar medida en la fila distal de capilares
del lecho ungueal se relaciona con el diagnéstico de fenémeno de RS
asociado a ES o ERE®'8, Ademas, se postula que la pérdida capilar co-
incide en el tiempo con el diagnéstico definitivo de ES'™. Revisando la
bibliografia hemos constatado que se considera que el nimero de
capilares por milimetro no deberia ser < 7-9 capilares/mm lineal; el
nimero varia segin diferentes autores y estudios>”192°,

Algunos estudios revisados asocian la presencia de una menor
densidad capilar y areas avasculares a un fenémeno de Raynaud mas

Figuras 5 y 6. Patron hemorragico en gotas y bandas.

severo y una mayor frecuencia de tlceras digitales?2*; también a una
afeccion cutdnea mads severa y extensa, asi como a una mayor fre-
cuencia de enfermedad pulmonar intersticial** y a la presencia y gra-
vedad de la hipertensién pulmonar asociada a ES?.

Neoformacién de capilares

La neoangiogénesis es una alteracion capilaroscépica tipica y que
se encuentra con frecuencia en los pacientes con ES y especialmente
con dermatomiositis/polimiositis. Algunos autores defienden que en
la ES la neoangiogénesis aparece en respuesta a la destruccion y pér-
dida de capilares y, por tanto, se asocia a fases avanzadas de la enfer-
medad. Se considera como la traduccién de un esfuerzo desesperado
de compensacion a la progresiva reduccién de la densidad capilar
que, a su vez, puede ser indicadora de un dafio endotelial generaliza-
do. Su forma de presentacién es polimorfa y variable; asi aparecen
formas de vascularizacién aberrante como capilares neoformados
tortuosos, ramificados, arboriformes de distintas morfologias y ta-
mafios que no siguen un orden en el lecho ungueal paralelos ni simé-
tricos entre si. Estos capilares a su vez pueden presentar dilataciones
homogéneas o heterogéneas y alternar con otros de didmetro normal
(figs. 9y 10). Como es de suponer, la densidad y la distancia interca-
pilar también se encuentran alteradas. En ocasiones, podemos obser-
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Figuras 7 y 8. Disminucion de la densidad capilar y areas avasculares.

var 4 o0 mas capilares dentro de una misma papila. Todo ello otorga al
lecho vascular ungueal un aspecto desordenado y caético (fig. 11).
Este patrén de neoformacién vascular es particularmente visible en
pacientes con dermatomiositis/polimiositis, donde podria traducir la
microangiopatia asociada a dicha enfermedad?26%7,

Patrones de capilaroscopia en la esclerodermia,
dermatomiositis/polimiositis y enfermedad mixta del tejido
conectivo

El patrén capilaroscépico de esclerodermia consiste en un con-
junto de alteraciones morfoldgicas, estructurales y de nimero en los
capilares del lecho ungueal. El dafio microvascular se caracteriza por
alteraciones dinamicas en los capilares y tiende hacia una progresiva
pérdida de la densidad capilar.

Este patron tiene una sensibilidad del 85% y una especificidad del
95% para el diagndstico de esclerodermia, con un valor predictivo
positivo del 69% y un valor predictivo negativo del 98%2%%°, Sin em-
bargo, la presencia de estas alteraciones no es patognomdnica de
esta enfermedad y puede aparecer también, como hemos descrito
previamente, en otras enfermedades que se pueden clasificar dentro
del espectro de ésta (enfermedades relacionadas con la ES), como
son la dermatomiositis/polimiositis, la enfermedad mixta del tejido
conectivo y algunos sindromes de superposicién.

El patrén de esclerodermia fue descrito inicialmente en 1973 por
Maricq y LeRoy?; en ese momento, se clasificé como patrén vascu-
lar de esclerodermia y dermatomiositis, morfolégicamente se valo-
raba la dilatacién capilar, los megacapilares, las areas avasculares,
la visibilidad del plexo venoso subpapilar y la presencia de hemo-
rragias. Posteriormente, en 19818 y basado en estudios previos, se
definié como tal el “patron de esclerodermia”, donde se incluia la
valoracién de la dilatacién, la tortuosidad, la presencia de areas

Figuras 9 y 10. Formas de neoangiogénesis capilar

Figura 11. Desestructuracion del lecho capilar ungueal.

avasculares y la desestructuracion y desorganizacion global del le-
cho capilar.

Fue en 1983" cuando se realizd, por Maricq et al, la subclasifica-
cién inicial en 2 grandes patrones caliparoscépicos?: el patrén lento
(slow capillary pattern) y el patrén activo (active capillary pattern). El
patrén lento se caracteriza por la presencia de capilares extremada-
mente dilatados, sin claras zonas avasculares. Este patron es caracte-
ristico de una evolucion clinica lentamente progresiva. El patrén ac-



E. Beltrdn et al / Semin Fund Esp Reumatol. 2010;11(Supl 1):17-23 21

Figuras 12 y 13. Patrén precoz.

tivo presenta una extensa pérdida de capilares con dreas avasculares
confluyentes y una desorganizacién global del lecho capilar normal.
Puede asociarse la presencia de neocapilares dilatados y desestruc-
turados como traduccién de una neoangiogénesis. Este patrén se
considera caracteristico de una enfermedad activa y con una evolu-
cién clinica mas rapida y agresiva.

En el afio 2000, Cutolo et al'*'"® redefinieron los patrones capila-
roscopicos de la esclerodermia en tres patrones que consideraron
evolutivos, los denominados “precoz”, “activo” y “tardio”. El patrén
precoz se caracteriza por la presencia de dilataciones y megacapi-
lares aislados, escasas microhemorragias, sin evidencia de pérdida
capilar y con una relativa conservacién de la distribucién de los ca-
pilares en el lecho ungueal. En la actualidad, este patrén se consi-
dera de suma importancia, ya que contribuye al diagndstico tem-
prano de la esclerodermia y otras enfermedades relacionadas en el
espectro de ésta (figs. 12 y 13). En el patrdn activo es frecuente en-
contrar megacapilares y microhemorragias acompafiados de una
pérdida moderada de capilares. No es frecuente encontrar capilares
ramificados ni neoangiogénesis y la distribucion de los capilares en
el lecho ungueal se encuentra bastante conservada (fig. 14). El pa-
tron tardio se caracteriza por la presencia dilataciones capilares
irregulares y heterogéneas, con escasos o ninglin megacapilar, con
pocas o ninguna microhemorragia y por una pérdida marcada de
capilares que se traduce en extensas areas avasculares confluyentes
y una neoangiogénesis aberrante de capilares ramificados y arbori-
formes. Todo ello deriva en una severa alteracién de la distribucién
normal de los capilares y da un aspecto caético al lecho capilar un-
gueal (figs. 15 y 16). Otra alteracién capilaroscépica valorable en
estos pacientes es el edema que, en ocasiones, se objetiva alrededor
de las asas capilares en la papila dérmica. Este edema le puede con-
ceder un aspecto “turbio” y “desenfocado” a la imagen de capilaros-
copia y se considera que se debe al aumento de la permeabilidad
capilar por lesién vascular y a la extravasacién de plasma dentro de
la papila dérmica, donde existe un aumento de la sintesis de protei-
nas de la matriz extracelular. Este edema puede estar presente en
todos los patrones descritos, pero se objetiva se forma mas en el
patrén activo.

El grupo de Cutolo et al'*'> propone que existe una evolucién di-
namica en la capilaroscopia de los pacientes con ES a lo largo de la
evolucion de la enfermedad y a través de los tres patrones: precoz,
activo y tardio.

En 2008, Koeing et al?* demostraron la existencia de una secuen-
cia caracteristica en los cambios objetivados en la microvasculatura
valorada por capilaroscopia de los pacientes con ES o ERE. Asi, defi-
nen que la primera alteracién que se evidencia es la presencia de
capilares dilatados y megacapilares, seguida por la pérdida de densi-
dad capilar y areas avasculares. En este trabajo demuestran que el

Figura 14. Patrén activo.

diagnéstico definitivo de ES coincide con la aparicién de la pérdida
de capilares y las areas avasculares.

En los pacientes con dermatomiositis existe un patrén de capila-
roscopia*®*' bien definido que asocia similitudes con el patréon de
esclerodermia y se presenta con mayor frecuencia cuando asocian un
fenémeno de Raynaud clinico. Por ello, algunos autores lo conocen
como patrén de “esclerodermia-dermatomiositis”. Las alteraciones
que pueden objetivarse son la presencia de dilataciones y megacapi-
lares, con disminucién de la densidad capilar y areas avasculares. Es
frecuente la aparicién de microhemorragias y neoformaciones vas-
culares con capilares ramificados, arboriformes y tortuosos que se
supone representan un intento de revascularizacién de las areas is-
quémicas®. Estas alteraciones se consideran significativas cuando
aparecen al menos dos al mismo tiempo y en al menos 2 dedos®"32,
Algunos autores han demostrado la correlacion entre la actividad y la
severidad de la enfermedad inflamatoria con un mayor nimero de
alteraciones en la capilaroscopia. La presencia de FR también se ha
visto asociada a un mayor ndmero de alteraciones en la capilarosco-
pia, pero no con la densidad capilar®. En un estudio reciente** donde
comparan 24 pacientes con miopatia inflamatoria con 35 controles
sanos concluyen que la densidad capilar era menor y las alteraciones
capilares mayores (dilataciones, megacapilares, microhemorragias y
ramificaciones) en pacientes con DM que en aquellos con PM, como
ya se habia descrito previamente en la literatura ceintifica®2.Estos au-
tores refieren también que la presencia del anticuerpo anti-Jo-1 se
asocia a una menor densidad capilar®. En la miositis paraneoplasica
se observa una severa desestructuracién del lecho capilar®.
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Figuras 15 y 16. Patrén tardio

Los hallazgos en la capilaroscopia de pacientes con EMTC pueden
variar desde la normalidad o algunas alteraciones inespecificas hasta
un patrén similar al de la ES (segin los estudios revisados alrededor
de un 50%), con la presencia de dilataciones y megacapilares, pérdida
de densidad capilar con areas avasculares y neoangiogénesis con for-
macioén de capilares tortuosos, arboriformes y ramificados. La pre-
sencia de dilataciones y areas avasculares se asocian a una mayor
frecuencia a enfermedad pulmonar intersticial e hipertension pul-
monar3.
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