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RESUMO

Objetivo: Avaliar a capilaroscopia periungueal de criangas e adolescentes com doengas reumaticas autoimunes (artrite
idiopatica juvenil, lipus eritematoso sistémico, dermatomiosite juvenil, esclerodermia e doenga mista do tecido conjun-
tivo) e relaciona-la com comprometimentos clinico e laboratorial e atividade de doenga. Métodos: Estudo transversal no
qual foram avaliados 147 pacientes por meio de capilaroscopia periungueal: 60 com artrite idiopatica juvenil, 30 com
lapus eritematoso sistémico, 30 com dermatomiosite juvenil, 20 com esclerodermia localizada, quatro com esclerodermia
sistémica e trés com doenga mista do tecido conjuntivo. Exames clinico, laboratorial e de capilaroscopia periungueal foram
realizados em todos os pacientes. A capilaroscopia periungueal foi realizada com microscopio dptico com aumentos de
10 e 16 vezes pelo mesmo observador. Resultados: A maioria dos pacientes avaliados (76,2%) apresentou capilaroscopia
periungueal normal. As maiores alteragdes na capilaroscopia periungueal foram observadas nos pacientes com dermatomi-
osite juvenil, esclerodermia sistémica e doenca mista do tecido conjuntivo, e caracterizaram o padrdo escleroderma. Nao
houve associagao entre capilaroscopia periungueal e atividade de doenga nos pacientes com artrite idiopatica juvenil, lapus
eritematoso sistémico e esclerodermia localizada. Houve associagao entre atividade da doenga e alteragdes capilaroscopicas
nos pacientes com dermatomiosite juvenil. Conclusio: A capilaroscopia periungueal ¢ um método 1til para o diagndstico
das doengas reumaticas autoimunes e para o acompanhamento de atividade de doenga.
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A CPU tem se mostrado muito util no diagndstico de doengas
do espectro da esclerodermia em adultos e criangas. O padrao
escleroderma (SD), caracterizado por ectasia de algas capilares
eregides avasculares (deleg¢o vascular) resultando em diminui-

INTRODUCAO

A capilaroscopia periungueal (CPU) tem papel importante na
avaliacdo das doencas reumaticas autoimunes (DRAI) que

apresentam alteracdes estruturais vasculares. Sua facil execu-
¢do e aplicabilidade, o fato de ndo ser traumatico, e o baixo
custo fazem desse método uma opg¢ao no auxilio diagnostico e
no acompanhamento dessas doencas. A CPU também ¢ usada
para distinguir o fendmeno de Raynaud (FRy) primario do se-
cunddrio, como preditora de prognostico para as DRAI (como
na esclerodermia sistémica — ES) e para avaliar atividade de
doenga (como na dermatomiosite).!

¢do do namero de capilares, € encontrado em cerca de 80% dos
pacientes com ES, mas também pode ser visto em pacientes com
dermatomiosite e doenga mista do tecido conjuntivo (DMTC).*¢

Este estudo teve como objetivo caracterizar a CPU de
criangas e adolescentes com DRAI [artrite idiopatica juvenil
(ALJ), lapus eritematoso sistémico (LES), dermatomiosite ju-
venil (DMJ), ES e DMTC] e relaciona-la a comprometimentos
clinico e laboratorial e atividade de doenca.
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METODOS

Foram avaliados 147 criancas e adolescentes atendidos no
ambulatorio de reumatologia pediatrica no periodo de margo
de 2008 a novembro de 2009. A amostra foi de conveniéncia
e composta por 60 pacientes com AlJ (20 pacientes do subtipo
oligoarticular, 20 do poliarticular e 20 sistémicos), 30 pacientes
com LES, 30 pacientes com DMJ, 20 pacientes com esclero-
dermia localizada, quatro pacientes com ES e trés pacientes
com DMTC, segundo os respectivos critérios diagndsticos ou
de classificagdo.”!? Foram incluidos os pacientes com até 21
anos que aceitassem participar do estudo e com condicdes de
leito periungueal satisfatorias para a realizagao da CPU.

A anamnese e o exame fisico foram realizados no dia da
CPU, dando énfase a alteracdes cutaneas (espessamento da
pele, sinal de Gottron, heliotropo, fotossensibilidade e hipe-
remia periungueal), calcinose, ulceras digitais, FRy, artrite/
artralgia, alteragdes esofagicas (disfagia) e pulmonares (disp-
neia), avaliagao de forga muscular na DMJ (por meio da Escala
de Avaliagdo de Miosite na Infancia — Childhood Myositis
Assessment Scale — CMAS)," atividade de doenga na AlJ,"
na esclerodermia localizada'® e no LES (por meio do Indice de
Atividade do Lupus Eritematoso Sistémico — Systemic Lupus
Erythematosus Disease Activity Index, SLEDAI).'®

A avaliagdo laboratorial incluiu hemograma, provas de fase
aguda [velocidade de hemossedimentagdo (VHS) e proteina
C-reativa (PCR)], dosagem sérica de enzimas musculares
[transaminase glutamico-oxalacética (TGO), transaminase glu-
tamico-piruvica (TGP), creatinoquinase (CK) e desidrogenase
lactica (DHL)], autoanticorpos [anticorpo antinucleo (ANA),
antidesoxirribonuclease dupla hélice (anti-DNA), anticorpo
contra antigenos nucleares extraiveis (ENA), fator reumatoi-
de (FR), anticorpo anti-DNA topoisomerase-1 (anti-Scl 70),
anticorpo anti-polimiosite-escleroderma (anti-PM-Scl), anti-
cardiolipina imunoglobulina G (ACL IgG) e anticardiolipina
imunoglobulina M (ACL IgM)] e complemento hemolitico
(CH100 e C2). Prova de fung¢ao pulmonar (PFP), ecocardiogra-
ma e es6fago-estdomago duodenografia (EED) foram realizados
nos pacientes com ES e DMTC.

A CPU foi realizada por um mesmo examinador (MTRAT)
em um microscopio optico, com aumentos de 10 e 16 vezes,
equipado com régua graduada acoplada na objetiva direita para
permitir a contagem do niimero de capilares por milimetro. Os
pacientes foram orientados a ndo manipular a cuticula por um
més para evitar microtraumas que pudessem prejudicar o exame.
Foram examinados os dedos das maos (com excecao dos pole-
gares). Em andlise semiquantitativa, segundo o método proposto
por Andrade ef al.,'” os seguintes parametros foram avaliados:
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integridade do leito ungueal; nimero de micro-hemorragias e
padrao de distribuigdo (focal ou difuso); nimero de capilares
por milimetro; indice de delegdo (areas avasculares); presenca
de atipias capilares, como capilares ectasiados, gigantes, eno-
velados, em arbusto e bizarros; indice de visibilidade do plexo
venoso subpapilar; e padrdo capilar predominante.'”

O capilar foi considerado ectasiado quando as algas encon-
travam-se alargadas em todos os trés ramos (aferente, transicao e
eferente), com calibre de quatro a nove vezes maior que o normal.
Capilares gigantes foram definidos como algas extremamente
alargadas, com calibre 10 ou mais vezes maior que o das algas
adjacentes normais. Para o registro de capilares ectasiados e gi-
gantes calculou-se a média do ntimero de capilares de cada dedo
com tais alteragdes. A delegdo foi definida como auséncia de dois
ou mais capilares sucessivos. Para quantificar o grau de delegdo
focal ou area avascular, usou-se uma escala de 0—3 conforme a
extensao das lesdes:!® 0: nenhuma area de delegdo; 1: uma ou duas
areas de delec@o descontinuas; 2: mais de duas areas de delegao
descontinuas; 3: areas extensas e confluentes de desvasculariza-
¢do. O indice de delegdo foi calculado pela soma dos escores de
cada dedo dividida pelo nimero de dedos com delegio.

A CPU foi considerada normal na presenca de capilares
dispostos paralelamente sem dismorfias capilares e auséncia de
areas de deleg@o. A microangiopatia inespecifica foi definida
como capilares ectasiados e outras alteragcdes morfologicas na
auséncia de areas de deleg¢@o. O padrdo SD foi caracterizado
pela presenca de capilares ectasiados ou capilares gigantes e
areas de delecdo capilar.

Todos os participantes assinaram o consentimento infor-
mado para participagdo no estudo, previamente aprovado pelo
Comité de Etica do Hospital Sdo Paulo.

RESULTADOS

Foram avaliados 147 pacientes por meio da CPU. Os dados
demograficos ¢ a presenca de FRy estdo apresentados na
Tabela 1. A Tabela 2 apresenta os achados de CPU e atividade
de doenga nos pacientes com DRAI. A maioria dos pacientes
avaliados (76,2%) apresentou CPU normal.

Entre os 20 pacientes do subtipo AlJ oligoarticular, sete
(35%) apresentavam atividade clinica, dois (10%) pacientes
tinham uveite anterior cronica e 12 (60%) apresentavam ANA
positivo. Em relagdo a CPU, todos apresentaram resultados
normais. Dos pacientes com AlJ poliarticular, cinco (25%)
tinham FRy positivo, sete (35%) apresentavam ANA positi-
vo, 11 (55%) tinham atividade clinica e a maioria apresentou
CPU normal, com apenas um paciente com microangiopatia
inespecifica. Nos pacientes com AlJ sistémica, 12 (60%)
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Tabela 1
Dados demograficos e presenga de fendmeno de Raynaud em pacientes com doengas reumaticas autoimunes (n = 147)
Varidveis AlJ LES DM) EL ES DMTC

n =60 n=30 n=30 n=20 n=4 n=3
Género feminino, n (%) 32 (53,3) 25 (83,3) 20 (66,6) 12 (60) 4(100) 0
Raca caucasiana, n (%) 42 (70) 23 (76,7) 23 (76,7) 19 (95,0) 4 (100) 3 (100)
Idade atual (anos), média + DP 11,5 +4,7 14,4 + 3,3 10,7 +3,6 12,1+ 3,3 11,2 +5,5 13,7+ 1,5
Tempo de evolucao da doenca (anos), média + DP 6,2 + 4,3 4,4 +2,7 4,0+3,3 55+3,3 53 +3,6 8,7 +4,0
Fendmeno de Raynaud, n (%) 12 (20) 11 (36,6) 6 (20) 8 (40) 4(100) 3 (100)

AlJ: artrite idiopdtica juvenil; LES: lipus eritematoso sistémico; DMJ: dermatomiosite juvenil; EL: esclerodermia localizada; ES: esclerose sistémica; DMTC: doenga mista do tecido conjuntivo.

Tabela 2
Achados de capilaroscopia periungueal e atividade de doenga nos pacientes com doengas reumaticas autoimunes (n = 147)
Al) LES DM) EL ES DMTC
n =60 n=30 n =30 n=20 n=4 n=3
Normal, n (%) 56 (93,3) 28 (93,4) 8(26,7) 20 (100) 0 0
Microangiopatia inespecifica, n(%) 2 (3,3) 1(3,3) 0 0 0 0
Padrio SD, n (%) 1(1,7) 1(3,3) 22 (73,3) 0 3(75) 3(100)
Inconclusivo, n (%) 1(1,7) 0 0 0 1(25) 0
Atividade de doenca, n (%) 30 (50) 6 (20) 26 (86,6) 7 (35) 4(100) 3 (100)
P 0,249 0,730 0,002 — — —

AlJ: artrite idiopatica juvenil; LES: Itpus eritematoso sistémico; DMJ: dermatomiosite juvenil; EL: esclerodermia localizada; ES: esclerose sistémica; DMTC: doenga mista do tecido conjuntivo.

apresentavam atividade clinica ¢ 17 (85%) apresentaram CPU
normal, um (5%) tinha microangiopatia inespecifica, um (5%)
tinha padrdao SD e um (5%) foi inconclusivo pela ma visibilida-
de dos capilares. Somente dois (10%) pacientes apresentaram
tortuosidade capilar. Ndo observamos alteragdes na CPU como
tortuosidade nos subtipos oligoarticular e poliarticular. Doze
(20%) pacientes manifestaram FRy, que apresentou associa-
¢do com alteracdo de CPU (P = 0,013). Também nédo houve
associa¢do da CPU com atividade de doenga, presenca de FR
e ANA nos trés subtipos de AlJ (Tabela 2).

Dos 30 pacientes avaliados com LES, seis (20%) apresen-
tavam atividade clinica e laboratorial no momento do exame.
Em relagdo a CPU, apenas dois (6,6%) pacientes apresentaram
alteracdo (padrdo SD incipiente ¢ microangiopatia inespecifica).
Quatro pacientes com presenga de anti-RNP positivo ndo apresen-
taram alteracoes na CPU. Nao foram observadas alteragdes como
alcas alongadas, tortuosas e enoveladas. Nao houve associagdo
da CPU com SLEDAI ou com a presenga de FRy (Tabela 2).

Foram avaliados 30 pacientes com DMJ, dos quais 26
(86,6%) estavam em fase ativa de doenca. Em relacao a CPU, 22
dos 26 exames (84,6%) realizadas durante a fase ativa da doenga
exibiram padrao SD, e os quatro exames realizados durante a
fase de remissao foram normais (P =0,002) (Tabela 2). Portanto,
os dados clinicos e laboratoriais de 26 dos 30 pacientes (86,6%)
avaliados foram associados aos achados capilaroscopicos. Nao
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houve associagdo entre o resultado da CPU e alteragdes cutaneas,
fraqueza muscular, aumento de enzimas musculares ou provas
de fase aguda.

Em relacdo aos achados da CPU, o grau de delegdo, o
numero de ectasias e de arbustos foram estatisticamente mais
elevados no grupo com doenca ativa (P = 0,004, P = 0,001,
P = 0,009, respectivamente). Nao houve associagdo entre o
numero de delecdo, presenga de capilares em arbustos ectasia-
dos e megacapilares e altera¢des da pele e do musculo quando
essas variaveis foram avaliadas separadamente. As alteragdes
capilaroscopicas e a associagdo com a atividade de doenga
estdo apresentadas na Tabela 3.

Tabela 3
Distribuic¢ao dos pacientes com dermatomiosite juvenil de acordo
com as alteragdes capilaroscopicas e a atividade de doenca

Alteracdes capilaroscopicas Doenca ativa Doenca inativa

(média) (n =26) n=4) S

N° micro-hemorragias* 2,15 2,5 0,677
N° ectasias** 1,77 0,12 0,001*
N° megacapilares* 0,18 0 0

Ne° arbustos** 0,45 0,03 0,009*
Grau de delecao*+* 2,06 0,5 0,004*

*Teste tde Student. *Soma do n° de hemorragias/n°® de dedos com hemorragia; **Soma do n° de
alteragbes/n° total de dedos examinados; *+*Soma do grau de dele¢@o/n° de dedos com delegao.
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Foram avaliados 20 pacientes com esclerodermia localiza-
da, e todos apresentaram CPU normal. Nao houve associa¢do
com a atividade de doenga. Quatro pacientes com ES foram
avaliados. Ao exame clinico, todas apresentavam FRy com-
pleto, espessamento cutineo e esclerodactilia. Trés (75%)
apresentavam ulceras digitais cicatrizadas. Nenhuma paciente
apresentou febre, dispneia, artrite ou artralgia. Duas pacientes
relataram sintomas de disfagia e apresentaram alteragdes ao
EED. Essas duas pacientes também apresentaram fibrose
pulmonar na TC do pulmao. Todos os ecocardiogramas rea-
lizados foram normais. Em trés (75%) de quatro criancgas foi
observado padrao SD com densidade capilar diminuida, grau
intenso de delecdo, capilares gigantes e ectasias capilares.
Em uma paciente ndo foi possivel realizar o exame pela ma
visibilidade dos capilares em decorréncia de um importante
espessamento da pele.

Os trés pacientes com diagnostico de DMTC foram ava-
liados. Todos realizaram ecocardiograma, PFP e EED com
resultados normais, e observou-se o padrdo SD na CPU com
densidade capilar diminuida, grau intenso de delegdo e poucos
capilares ectasiados. Todos os pacientes apresentavam ativi-
dade de doenca.

DISCUSSAO

A CPU tem se mostrado muito util no diagnodstico das DRAI
do espectro da esclerodermia. O padrao SD ¢ considerado
altamente especifico e sensivel para o diagnostico de ES e ¢
encontrado em até 80% dos pacientes, mas também pode ser
visto em pacientes com dermatomiosite e DMTC.*¢

Nao ha descrigdo de padrdo SD na A1J." Apenas alteragdes
ndo especificas como tortuosidade e alongamento capilar,
aumento da visibilidade do plexo venoso subpapilar e micro-
petéquias podem ser encontradas. Essas alteracdes sdo mais
observadas em pacientes com o subtipo poliarticular com FR
e ANA positivos.'”?° Nao foram encontradas essas alteragdes
em nosso estudo, talvez pela pequena quantidade de pacientes
com esses anticorpos. Entretanto, os pacientes com FRy apre-
sentaram mais alteragdo de CPU, mostrando que esse grupo
de pacientes apresentam provavelmente uma vasculopatia.

O LES ¢ uma doenca multissistémica que pode afetar to-
dos os drgaos do corpo. As lesdes vasculares sao o marcador
patolégico dessa condigdo e podem ser caracterizadas por
hemorragias, infartos digitais e lesdes cutaneas. Varios autores
tém descrito alteragdes pouco especificas a CPU, como algas
alongadas, tortuosas e enoveladas em cerca de 30% dos casos.
Esses achados sdo encontrados e independem da presenca
de FRy.>"* Densidade capilar diminuida e maior didmetro
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de alga capilar ocorrem mais frequentemente nos individuos
com FRy.? O padrao SD ¢ raro e ¢ descrito em 5%—10% dos
casos. Em nosso estudo ndo foi encontrada presenca de algas
alongadas, tortuosas e enoveladas, porém houve associacao
das alteragdoes na CPU (padrao SD e microangiopatia inespe-
cifica) com o FRy, como descrito na literatura. Em um estudo
com criangas e adultos, o SLEDAI ¢ a presenca de anticorpos
anti-RNP foram associados a altera¢des na CPU.?* Em nosso
estudo, os quatro pacientes com anti-RNP positivo ndo apre-
sentaram altera¢des na CPU.

Na DMJ o padrao SD esta presente em cerca de 60% dos
casos.S Embora geralmente indistinguivel das alteragdes encon-
tradas na esclerodermia, a microangiopatia da dermatomiosite
apresenta maior frequéncia de capilares em arbusto, com rami-
ficagdes exuberantes.?® Além disso, as altera¢des vistas na der-
matomiosite costumam ter um carter mais dindmico que as da
esclerodermia, podendo regredir rapidamente com o controle
da doenga, como encontrado em nosso estudo. Muitos estudos
observaram que o grau de alteragdes morfologicas na CPU se
correlaciona com o curso clinico e com as formas mais graves
da doenga, como complicagdes ulcerativas e calcinoses.”’* Em
nossa pesquisa houve associagdo entre a atividade da doenca
e as alteracdes capilaroscopicas, indicando que esse método ¢
adequado para monitorar a evolugdo da DMJ.

AES ¢ caracterizada por alteragdes autoimunes, anormali-
dades microvasculares e fibrose da pele e dos 6rgaos internos.
O diagnéstico precoce ¢ a avaliagdo de manifestagdes que
traduzam a atividade de doenca nem sempre sdo faceis de
obter, e a CPU representa um método que possibilita detectar
precocemente as alteragdes microvasculares, caracterizadas
em 90% dos casos por padrdo SD.>*! Todos os nossos pacien-
tes com ES apresentaram padrdo SD na CPU. Na literatura
houve associa¢do com maior grau de delegdo na CPU, fibrose
pulmonar e tlceras digitais em adultos.’?* Entretanto, devido
ao pequeno numero de pacientes, ndo pudemos avaliar essa
associa¢do em criangas.

Na esclerodermia localizada (cutanea) ndo costuma ha-
ver alteragcdes na CPU, como encontrado também em nosso
estudo.* Uma pesquisa com 27 adultos com esclerodermia
localizada mostrou que os unicos dois pacientes que apresen-
taram alteragdes na CPU tipo padrdo SD evoluiram para ES.
Em nosso estudo nao houve progressdo para a forma sistémica
em nenhum paciente.

A DMTC apresenta o padrdao SD na CPU em cerca de
60% dos casos em adultos.?' A maior parte desses pacientes
desenvolve manifestagdes esclerodérmicas.** Até o momento
ndo foram realizados estudos em criangas. Em nossa coorte
todos os pacientes apresentavam padrdo SD na CPU.
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A CPU foi importante como método auxiliar no diag-
nostico das DRAI que apresentam alteragdes estruturais
vasculares. Também foi Gtil para avaliar a atividade na DMJ.
Por se tratar de um método relativamente simples, facilmente
executavel, que traz informacdes valiosas, os beneficios fa-
cilmente ultrapassam os custos. Entretanto, um treinamento
completo com o especialista se faz necessario. Embora os
critérios diagnosticos ndo incluam a CPU, ela se mostra um
teste complementar ¢ Gtil na avaliagdo da microcirculagdo
dos pacientes e que, em alguns casos, pode ser util no diag-
noéstico, o que a torna uma ferramenta a mais na consulta dos
reumatologistas, adicionalmente a outros achados clinicos e
laboratoriais.
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