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Resumo 
 

 A capilaroscopia periungueal (CPU) é um método diagnóstico simples, não invasivo 

e de baixo custo que permite o estudo in vivo do estado funcional e morfológico da 

rede capilar através da visualização direta da fileira distal de capilares da região 

periungueal dos dedos das mãos. Ela é usada para distinguir o fenômeno de 

Raynaud (FRy) primário do secundário, como preditor de prognóstico para as 

colagenoses e para diferenciar doença ativa de inativa (principalmente na 

dermatomiosite). Nossos objetivos foram avaliar o valor da CPU na evolução da 

atividade de doença na dermatomiosite juvenil (DMJ) e avaliar os achados clínicos e 

de CPU de uma coorte de crianças e adolescentes com FRy sem critérios para 

doenças reumáticas auto-imunes (DRAI). Foram avaliados prospectivamente 30 

pacientes com DMJ (critérios de Bohan e Peter) e 40 crianças e adolescentes com 

FRy através do exame clínico (alterações cutâneas e força muscular) e laboratorial 

(enzimas musculares, provas de fase aguda e anticorpo antinuclear - AAN). A 

avaliação capilaroscópica foi realizada através de um microscópio óptico com 

aumentos de 10 e 16 vezes. O grupo de pacientes com DMJ compreendeu 20 

pacientes do sexo feminino (66,6%), com média de idade de 10,4 anos e tempo 

médio de evolução da doença de 4 anos. Na primeira avaliação 22 das 26 

capilaroscopias periungueais (84,6%) realizadas durante a fase ativa exibiram 

padrão escleroderma (padrão SD) e os 4 exames realizados durante a remissão 

foram normais. Portanto, em 26 dos 30 pacientes (86,6%) avaliados os dados 

clínicos e laboratoriais foram associados com os achados capilaroscópicos. Na 

avaliação prospectiva 15 dos 18 pacientes (83,3%) que mantinham atividade de 

doença persistiam com padrão SD na CPU e 10 dos 12 exames (83,3%) realizados 

durante a remissão foram normais ou apresentaram melhora do padrão SD. 

Portanto, em 25 dos 30 pacientes (83,3%) reavaliados a CPU também se associou 

com a presença ou ausência de atividade da doença. No grupo de crianças e 

adolescentes com FRy, 30 (75%) eram do sexo feminino, com média de idade de 

14,6 anos e tempo médio de evolução de 4,2 anos. A média de idade do início dos 

sintomas foi de 10,4 anos e o tempo médio até o diagnóstico de 1,4 anos. Treze 

(32,5%) dos 40 pacientes apresentaram AAN positivo. Cinco pacientes (12,5%) 

apresentaram alterações na CPU inicial: 4 microangiopatia inespecífica e 1 padrão 

SD. Todos foram avaliados prospectivamente e 3 (7,5%) apresentaram alterações 



 

 xii 

na CPU com tempo médio entre as avaliações de 1,6 anos (dos quais 2 sem 

alterações na 1ª avaliação). Dois pacientes com padrão SD na CPU apresentaram 

durante a evolução doença mista do tecido conjuntivo e hipotireoidismo 

respectivamente. Em um paciente com CPU normal e presença de auto-anticorpos 

foi diagnosticado lúpus eritematoso sistêmico após 1 ano da avaliação inicial. A CPU 

se associa com a atividade da DMJ e é útil para excluir doenças reumáticas ou outra 

doença auto-imune nas crianças e adolescentes com FRy. 
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1.1 Revisão da literatura 
 

A capilaroscopia periungueal (CPU) é um método diagnóstico simples, não 

invasivo e de baixo custo que permite o estudo in vivo do estado funcional e 

morfológico da rede capilar através da visualização direta da fileira distal de 

capilares da região periungueal dos dedos das mãos. Ela vem adquirindo um papel 

importante como método diagnóstico nas doenças do tecido conjuntivo que 

apresentam alterações estruturais vasculares. A sua fácil execução e aplicabilidade, 

o fato de não ser traumática e o baixo custo fazem deste método uma opção no 

auxílio diagnóstico destas doenças. Ela também é usada para distinguir o fenômeno 

de Raynaud (FRy) primário do secundário, como preditor de prognóstico para as 

doenças reumáticas auto-imunes (DRAI), principalmente para a esclerose sistêmica 

(ES), e para diferenciar doença ativa de inativa (principalmente na dermatomiosite). 

A maioria dos relatos de CPU tem sido qualitativa e semi-quantitativa. 

Trabalhos com métodos quantitativos (videocapilaroscopia-VCP) baseados em 

contagens manuais e análise por computador também têm sido publicados (Luggen 

et al., 1995; Ohtsuka et al., 1997; Ohtsuka, 1999; Scheja et al., 1999; Pizzorni et al., 

2002; Anderson et al., 2005; Ingegnoli et al., 2005).  

A CPU tem algumas limitações, como dependência da transparência da pele 

e da integridade da cutícula, além da subjetividade e experiência do observador para 

obtenção de resultados acurados. 

 

1.1.1 Capilaroscopia periungueal em crianças e adolescentes saudáveis 
 

A padronização da CPU em crianças e adolescentes saudáveis foi realizada 

por alguns autores (Martino et al., 1997; Terreri et al., 1999; Herrick et al., 2000). Em 

1999 foram descritos os achados da CPU em crianças e adolescentes saudáveis 

(Terreri et al., 1999). Até então os estudos para padronização de normalidade da 

CPU nesta faixa etária eram muito limitados. Neste estudo com 329 crianças e 

adolescentes saudáveis, de 2,1 a 16,7 anos de idade de ambos os sexos foi 

observada atipia capilar em 36% dos casos, sendo que a maioria constou de 
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capilares bizarros. Ectasia capilar foi observada em apenas 9% dos casos. O 

número de capilares por milímetro variou de 5 a 9. Áreas de deleção foram 

detectadas em apenas 2% com índice de deleção de até 0,3. Além disso, crianças 

mais jovens apresentaram maior escore de plexo venoso subpapilar e menor 

número de capilares por milímetro. Estas informações são importantes para a 

avaliação diagnóstica de pacientes com doenças reumáticas auto-imunes (DRAI). A 

figura 1 mostra uma CPU normal. 

 

 
Figura 1. Capilaroscopia periungueal normal. Observam-se capilares dispostos 
paralelamente sem dismorfias capilares e ausência de áreas de deleção. 
Aumento de 16x. 
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1.1.2 Capilaroscopia periungueal em crianças e adolescentes com doenças 
reumáticas  

 

A CPU tem seu papel no diagnóstico de doenças que têm envolvimento 

capilar (Cutolo et al., 2007). O envolvimento microvascular representa uma das 

primeiras alterações em várias doenças auto-imunes. A CPU tem se mostrado muito 

útil no diagnóstico de doenças do espectro da esclerodermia, que apresentam 

alterações microvasculares caracterizadas por desorganização da rede capilar distal 

(Cutolo et al., 2003; Russo, Katsicas, 2007). O padrão escleroderma (SD), 

caracterizado por ectasia de alças capilares e regiões avasculares (deleção 

vascular) resultando em diminuição do número de capilares, é encontrado em cerca 

de 80% dos pacientes com ES, mas também pode ser visto em pacientes com 

dermatomiosite e doença mista do tecido conjuntivo (DMTC) (von Bierbrauer et al., 

1996; Nascif et al., 2006; Cutolo et al., 2008).  

Em um estudo prospectivo com 41 crianças com colagenoses, 9 com FRy 

primário e 17 crianças saudáveis, as maiores alterações na CPU foram observadas 

nos pacientes com dermatomiosite juvenil (DMJ), ES e doença indiferenciada do 

tecido conjuntivo e constaram de densidade capilar diminuída e aumento da largura 

da alça capilar (Dolezalova et al., 2003). 

Além de sua utilidade no diagnóstico das doenças reumáticas, a CPU como 

nos adultos também é importante para avaliar a gravidade e o prognóstico de 

algumas destas doenças (Lovy et al., 1986; Joyal et al., 1992; Christen-Zaech et al., 

2008; Cortes, Clemente-Coelho, 2008). 
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1.1.3 Dermatomiosite Juvenil  
 

A dermatomiosite é caracterizada por uma inflamação vascular de pequenos 

vasos da pele, do músculo e eventualmente de órgãos internos como intestino. Os 

critérios para o diagnóstico da doença estão bem estabelecidos e incluem: vasculite 

cutânea, fraqueza muscular proximal, aumento de enzimas musculares, alterações 

na biópsia muscular e na eletromiografia (Bohan, Peter, 1975). A etiologia da doença 

ainda é desconhecida (Whitaker, 1982; Nishikai, 1994; Pachman, 1994; 

Gunawardena et al., 2009). A associação entre a perda de capilares na fileira distal 

(deleção) e a presença de manifestações cutâneas, sem alteração muscular sugere 

mecanismos fisiopatológicos distintos entre as alterações da pele e do músculo 

(Smith et al., 2004; Christen-Zaech et al., 2008). 

A CPU apesar de não ser critério diagnóstico, é um exame útil na avaliação 

da atividade da doença, do prognóstico e da resposta ao tratamento (Spencer-Green 

et al., 1982; Carpentier et al., 1988; Dressler, Huppertz, 2006; Christen-Zaech et al., 

2008). A CPU na dermatomiosite revela padrão SD caracterizado por diminuição da 

densidade capilar e ectasia capilar e está presente em cerca de 60% dos casos 

(Carpentier et al., 1988) (Figura 2). Embora geralmente indistinguível das alterações 

encontradas na ES, a microangiopatia da dermatomiosite apresenta maior 

freqüência de capilares em arbusto, com ramificações exuberantes (Figura 3). Além 

disso, as alterações vistas na dermatomiosite costumam ter um caráter mais 

dinâmico que na ES, podendo regredir rapidamente com o controle da doença 

(Christen-Zaech et al., 2008; Stringer et al., 2008).  

 



F u n d a m e n t a ç ã o  C i e n t í f i c a  | 6 

 
 

 

 
Figura 2. Capilaroscopia periungueal mostrando padrão escleroderma (SD) com 
deleção e ectasia capilares. Aumento de 16x. 

 

 

 
Figura 3. Capilaroscopia periungueal com capilares em arbustos, sugestivos de 
dermatomiosite. Aumento de 16x. 
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Em um estudo com 9 pacientes com DMJ Silver e Maricq observaram que o 

grau de alterações morfológicas na CPU se correlacionou com o curso clínico da 

doença (Silver, Maricq, 1989). Spencer-Green et al. (1982) relataram alterações na 

CPU em 11 de 19 crianças com DMJ e correlacionaram as alterações capilares com 

as formas mais graves da doença. Complicações ulcerativas, calcinose e evolução 

mais grave se correlacionaram com as alterações capilares (Duffy et al., 1989; 

Gunawardena et al., 2009). A perda de capilares em fileira distal e a formação de 

capilares em arbusto (desvascularização) foram associadas com as manifestações 

cutâneas e com a maior duração dos sintomas até o início do tratamento, em um 

estudo com 60 pacientes com DMJ (Smith et al., 2004). 

Em um trabalho realizado em nosso setor observou-se que existe uma 

associação entre a atividade da doença e as alterações capilaroscópicas (Nascif et 

al., 2006). Adicionalmente, alterações na CPU têm sido correlacionadas com 

achados histopatológicos de biópsia muscular (Spencer-Green et al., 1981). A CPU 

pode ser, portanto, uma alternativa não invasiva para a biópsia, tanto para o 

diagnóstico como para a evolução do grau de vasculopatia da DMJ (Spencer-Green 

et al., 1981). 

 

1.1.4 Fenômeno de Raynaud 
 

O FRy é um distúrbio vascular caracterizado por ataques episódicos e 

reversíveis de vasoespasmo com palidez de extremidades (dígitos de mãos e pés) 

desencadeado pela exposição ao frio e por estresse emocional. Uma fase de palidez 

digital seguida por cianose e hiperemia reativa caracterizam o FRy completo, porém 

ele pode ocorrer de maneira uni ou bifásica. O FRy  primário ou idiopático constitui 

até cerca de 90% dos casos e caracteriza-se por ataques simétricos, ausência de 

necrose tecidual, ulceração ou gangrena, ausência de causa secundária (avaliada 

pela anamnese e exame físico) e de anticorpos anti-nucleares, provas de fase aguda 

normais e presença de CPU sem alterações (LeRoy, Medsger, 1992).  

Excluindo o FRy de causa ocupacional, a principal causa de Raynaud 

secundário são as colagenoses (ES, DMTC, entre outras) (Belch, 1990; Bakst et al., 
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2008). Este sinal/sintoma pode ser a manifestação inicial em um número grande de 

pacientes. A freqüência de pacientes adultos com FRy que desenvolveram 

colagenose está entre 4 e 60% na literatura (Harper et al., 1982; Gerbracht et al., 

1985; Priollet et al., 1987; Kallenberg et al., 1988; Wollersheim et al., 1989; Gentric 

et al., 1990). Em nosso meio Higashi et al. (2005) estudaram 19 pacientes adultos 

com FRy e encontraram alterações capilaroscópicas e evolução para esclerodermia 

em 3. 

Duffy et al. (1989) estudaram CPU em 27 crianças com FRy (67% com FRy 

secundário) e concluíram que a CPU pode distinguir entre o FRy primário e o 

secundário à colagenoses. Navon et al. (1992) avaliaram 11 crianças com FRy, 

sendo que as 2 que apresentaram padrão SD na CPU desenvolveram 

posteriormente manifestações da ES. Cerca de 15 a 20% dos pacientes adultos com 

FRy que têm auto-anticorpos e/ou alterações na CPU, porém não preenchem 

critérios para uma colagenose, podem desenvolver a doença dentro de 2 anos 

(Zufferey et al., 1992). Estes fatores preditivos em adultos não foram estudados em 

crianças, porém, parece que a CPU tem valor preditivo no desenvolvimento da ES 

ou outra colagenose definida em pacientes com FRy secundário e deve ser incluída 

na avaliação destes pacientes (Cutolo et al., 2003; Meli et al., 2006). 
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1.2 Metodologia 
 

1.2.1 Pacientes 
 

1.2.1.1 Dermatomiosite Juvenil 
 

Foram avaliados consecutivamente 30 pacientes com DMJ definida através 

dos critérios de Bohan e Peter (1975) atendidos no ambulatório de reumatologia 

pediátrica no período de janeiro de 2007 a novembro de 2009. Foram incluídos os 

pacientes com condições de leito periungueal satisfatórias para a realização da 

CPU. Todos foram avaliados prospectivamente com intervalo de 1 ano. 

 

1.2.1.2 Fenômeno de Raynaud 
 

Foram avaliados consecutivamente 40 crianças e adolescentes com FRy 

atendidos no ambulatório de reumatologia pediátrica nos últimos 6 anos. O FRy foi 

definido como a presença de palidez, cianose ou hiperemia de extremidades 

desencadeada pela exposição ao frio. Foram incluídos os pacientes com idade até 

18 anos que apresentassem FRy e condições de leito periungueal satisfatórias para 

a realização da CPU. Foram excluídos os pacientes com critérios para DRAI ou 

outras doenças sistêmicas. Todos foram avaliados prospectivamente com intervalo 

maior ou igual a 6 meses. 
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1.2.2 Métodos 
 

1.2.2.1 Avaliação clínica 
 

Anamnese e exame físico foram realizados com ênfase nas possíveis 

alterações cutâneas (espessamento da pele, sinal de Gottron, heliotropo, 

fotossensibilidade, hiperemia periungueal e FRy), calcinose, úlceras digitais, 

reabsorção de polpas digitais, artrite/artralgia, fraqueza muscular, alterações 

esofágicas (disfagia) e pulmonares (dispnéia), e avaliação de força muscular na 

DMJ. O escore de força muscular foi modificado do instrumento The Childhood 

Myositis Assessment Scale (CMAS), sendo a variação da força muscular entre 0 e 

51 (Lovell et al., 1999).  

 

1.2.2.2 Avaliação laboratorial 
 

Incluiu hemograma, provas de fase aguda (velocidade de 

hemossedimentação - VHS e proteína C reativa - PCR), dosagem sérica de enzimas 

musculares (transaminase glutâmico-oxalacética - TGO; transaminase glutâmico-

pirúvica - TGP; creatinoquinase - CK; desidrogenase láctica – DHL; aldolase), auto-

anticorpos (anticorpo antinúcleo - AAN; anti-desoxirribonuclease dupla hélice - anti-

DNA; anticorpo contra antígenos nucleares extraíveis - ENA; fator reumatóide - FR), 

anticorpo anti-DNA topoisomerase-1; anticorpo anti-polimiosite-escleroderma (anti-

PM-Scl); anti-cardiolipina imunoglobulina G (ACL IgG); anti-cardiolipina 

imunoglobulina M (ACL IgM) e complemento hemolítico (CH100 e C2). 
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1.2.2.3 Avaliação capilaroscópica 
 

A CPU convencional foi realizada por um mesmo examinador (MTRAT) com 

estereomicroscópio Olympus trinocular (Lupa modelo SZX-ZB7) e com aumentos de 

10 a 16 vezes, equipado com régua graduada (com escala de 1 mm e total de 10 

mm) acoplada na ocular direita para permitir a contagem do número de capilares por 

milímetro. Utilizou-se uma fonte de iluminação Olympus para fibra óptica com 

lâmpada de halogêneo 12V/100W. Foram examinados os dedos das mãos (com 

exceção dos polegares). Foi utilizado um óleo de imersão (Colorama, Bozano)® 

sobre a região periungueal, a fim de se obter diafanização da pele e melhor 

visualização dos capilares. Os pacientes foram orientados a não manipularem a 

cutícula por um mês antes do exame para evitar microtraumas que pudessem 

prejudicar o exame.  

Os seguintes parâmetros foram analisados de forma qualitativa ou semi-

quantitativa quanto à presença de anomalias microvasculares:  

 

1) Número de microhemorragias e padrão de distribuição (focal ou difuso) 

2) Número de capilares por mm 

3) Índice de deleção (áreas avasculares) 

4) Presença de atipias capilares: capilares ectasiados, megacapilares, 

capilares enovelados, capilares em arbusto e capilares bizarros. 

5) Padrão capilar predominante 

 

O capilar é considerado ectasiado quando as alças encontram-se alargadas 

em todos os seus 3 ramos – aferente, transição e eferente, com calibre de 4 a 9 

vezes maior que o normal. Megacapilares são definidos como alças extremamente 

alargadas, com calibre 10 ou mais vezes maior que as alças adjacentes normais 

(Andrade et al., 1990). Para o registro de capilares ectasiados e megacapilares 

contou-se o número de capilares com tais alterações em cada dedo e calculou-se a 

média pela divisão dos dedos examinados. 

A desvascularização capilar é considerada focal ou difusa. A 

desvascularização difusa é avaliada através do número de capilares/mm. A deleção 
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é definida como ausência de 2 ou mais capilares sucessivos. Para quantificar o grau 

de deleção focal ou área avascular usa-se uma escala de 0 a 3 conforme a extensão 

das lesões (Lee et al., 1983): 

 

0) Nenhuma área de deleção 

1) Uma ou 2 áreas de deleção descontínuas 

2) Mais de 2 áreas de deleção descontínuas 

3) Áreas extensas e confluentes de desvascularização 

 

O índice de deleção foi calculado pela soma dos escores e divisão pelo 

número de dedos que apresentavam deleção. 

A CPU foi considerada normal na presença de capilares dispostos 

paralelamente sem dismorfias capilares e ausência de áreas de deleção. A 

microangiopatia inespecífica foi definida como capilares ectasiados e outras 

alterações morfológicas na ausência de áreas de deleção. O padrão SD foi 

caracterizado pela presença de capilares ectasiados ou megacapilares e de áreas 

avasculares traduzindo deleção capilar.  

A variabilidade intra- e inter-observador foi testada em 20% dos indivíduos 

examinados. Para avaliar os achados capilaroscópicos, foi utilizada a concordância 

entre 2 observadores (MTRAT /DGPP) usando Kappa (k>0,80).  
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1.3 Justificativa 
 

O estudo foi realizado devido à escassez de publicações de CPU na faixa 

etária pediátrica em indivíduos com DMJ e FRy e à importância do exame para 

diagnóstico e prognóstico destas entidades. 

 

1.4 Objetivos 
 

• Determinar prospectivamente o valor da CPU semi-quantitativa em 2 

avaliações com intervalo de 1 ano na DMJ e relacionar a atividade clínica e 

laboratorial com as alterações na CPU. 

• Avaliar prospectivamente uma coorte de pacientes com FRy em relação aos 

sinais e sintomas, alterações laboratoriais (provas de fase aguda, detecção de 

auto-anticorpos) e alterações capilaroscópicas sugestivas de colagenose e 

distinguir o FRy primário do secundário. 
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2.1 Avaliação prospectiva da capilaroscopia periungueal em crianças e 
adolescentes com dermatomiosite  

 
Título em inglês: Prospective evaluation by Nailfold Capillaroscopy in children 
and adolescents with dermatomyositis  
 
Local do estudo: Serviço de reumatologia pediátrica da Universidade Federal 
de São Paulo (UNIFESP). São Paulo/SP. 
 
 
Daniela G. P. Piotto¹, Maria T. R. A. Terreri², Cláudio A. Len3, Maria O. E. Hilário4 

 

1. Pós-graduanda, Universidade Federal de São Paulo (UNIFESP), São Paulo, SP. 

Email: danielapetry@gmail.com ; CNPQ: http://lattes.cnpq.br/0755909126606871 

2. Professora Adjunta, Departamento de Pediatria, UNIFESP, São Paulo, SP. 

Email: teterreri@terra.com.br.  CNPQ: http://lattes.cnpq.br/2661280959330284 

3. Professor Adjunto, Departamento de Pediatria, UNIFESP, São Paulo, SP. Email:  

len.cl@terra.com.br ; CNPQ: http://lattes.cnpq.br/5997256114741601 

4. Professora Associada, chefe do Setor de Reumatologia Pediátrica, 

Departamento de Pediatria, UNIFESP, São Paulo, SP. Email: 

odetehilario@terra.com.br ; CNPQ: http://lattes.cnpq.br/3106294006729216 

 

 

Correspondência: 

Maria T. R. A. Terreri 

Rua Ipê, 112/111, Vila Clementino 

CEP 04022-005 . São Paulo, SP - Brasil 

Telefone: (005511) 5575-2971 FAX: (005511) 5579-1590 

Email: teterreri@terra.com.br 

 



A r t i g o s  a  S e r e m  E n v i a d o s  P a r a  P u b l i c a ç ã o  | 20 

 
 

 

Declaração de conflito de interesse: Nada a declarar 

Instituição: Setor de Reumatologia Pediátrica, Departamento de Pediatria, 

Universidade Federal de São Paulo, São Paulo – Brasil 

Fonte financiadora: projeto com apoio da FAPESP, número: 07/55617-1 

Contagem total das palavras do resumo: 246 palavras 

Número de tabelas: Quatro. Não há figuras. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



A r t i g o s  a  S e r e m  E n v i a d o s  P a r a  P u b l i c a ç ã o  | 21 

 
 

 

Resumo:  
 
Objetivo: Avaliar prospectivamente o valor da capilaroscopia periungueal na 

evolução da atividade de doença na dermatomiosite juvenil. 

 

Métodos: Foram avaliados 30 pacientes com dermatomiosite juvenil (critérios de 

Bohan e Peter) através do exame clínico (alterações cutâneas e força muscular), 

laboratorial (enzimas musculares e provas de fase aguda) e exame de 

capilaroscopia periungueal em 2 avaliações com intervalo de 1 ano. A capilaroscopia 

periungueal foi realizada através de um microscópio óptico com aumentos de 10 e 

16 vezes pelo mesmo observador. 

 

Resultados: O grupo analisado compreendeu 20 pacientes do sexo feminino 

(66,6%), com média de idade de 10,4 anos e tempo médio de evolução da doença 

de 4 anos. Na primeira avaliação 22 das 26 capilaroscopias periungueais (84,6%) 

realizadas durante a fase ativa exibiram padrão escleroderma e os 4 exames 

realizados durante a remissão foram normais. Portanto, em 26 dos 30 pacientes 

(86,6%) avaliados os dados clínicos e laboratoriais foram associados com os 

achados capilaroscópicos. Na avaliação prospectiva 15 dos 18 pacientes (83,3%) 

que mantinham atividade de doença persistiam com padrão escleroderma na 

capilaroscopia periungueal e 10 dos 12 exames (83,3%) realizados durante a 

remissão foram normais ou apresentaram melhora do padrão escleroderma. 

Portanto, em 25 dos 30 pacientes (83,3%) reavaliados a capilaroscopia periungueal 

também se associou com a presença ou ausência de atividade da doença.  

 

Conclusão: A capilaroscopia periungueal é um exame não-invasivo que se associa 

com a atividade da dermatomiosite juvenil, indicando que este método pode ser uma 

ferramenta útil para monitorar a evolução da doença. 

 
Palavras-chave: Capilares, Angioscopia Microscópica, Unhas/ irrigação sanguinea, 

Dermatomiosite, Criança, Adolescente. 
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Abstract:  
 

Objective: To evaluate prospectively the value of the nailfold capillaroscopy in the 

follow-up of activity of dermatomyositis. 

 

Methods: This prospective study included 30 juvenile dermatomyositis patients 

(Bohan and Peter criteria) by clinical examination (skin abnormalities and muscle 

weakness) and laboratory exams (muscle enzymes and acute phase reactants). 

Concomitantly we also performed a nailfold capillaroscopy by using an optical 

microscope with a magnification of 10 and 16 fold. 

 

Results: Twenty out of 30 patients (66.6%) were girls with a mean age of 10.4 years 

and mean follow-up time of 4 years. In the first evaluation 22 of 26 nailfold 

capillaroscopy (84.6%) performed during the active phase exhibited scleroderma 

pattern and all 4 tests performed during remission were normal. Therefore, in 26 of 

30 patients (86.6%) the clinical and laboratory data were associated with the 

capillaroscopy findings. In prospective evaluation 15 of 18 patients (83.3%) who had 

disease activity remained with scleroderma pattern at the nailfold capillaroscopy and 

10 of 12 (83.3%) exams performed during remission were normal or showed 

improvement of the scleroderma pattern. Therefore, in 25 of 30 patients (83.3%) the 

nailfold capillaroscopy was also associated with disease activity. 

 

Conclusions: Nailfold capillaroscopy is a non-invasive examination that is 

associated with disease activity and may be a useful tool for the disease follow-up. 

 

Keywords: Capillaries, Microscopic Angioscopy, Nails/blood supply, 

Dermatomyositis, Child, Adolescent. 
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Introdução: 
 

A dermatomiosite juvenil (DMJ) é caracterizada por uma inflamação vascular 

de pequenos vasos da pele, do músculo e eventualmente de órgãos internos como 

intestino, que acomete indivíduos até os 18 anos de idade. Os critérios para o 

diagnóstico da doença estão bem estabelecidos e incluem: vasculite cutânea, 

fraqueza muscular proximal, aumento de enzimas musculares, alterações na biópsia 

muscular e na eletromiografia.1 A capilaroscopia periungueal (CPU) é um exame não 

invasivo e de baixo custo que avalia a vasculopatia periungueal característica na 

DMJ. O padrão escleroderma (SD), caracterizado por ectasia de alças capilares e 

regiões avasculares (deleção vascular) resultando em diminuição do número de 

capilares, está presente em cerca de 60% dos casos.2 Embora não seja um critério 

diagnóstico, a CPU é um exame que auxilia no diagnóstico, na avaliação da 

atividade da doença, no prognóstico e na resposta ao tratamento.2-5  

Estudos com pacientes com DMJ observaram que o grau de alterações 

morfológicas na CPU se correlaciona com o curso clínico, complicações ulcerativas, 

calcinose e com as formas mais graves desta doença.5-8  

Em um trabalho realizado em nosso setor observou-se uma associação entre 

a atividade da doença e as alterações capilaroscópicas.9 Pacientes com alterações 

persistentes na CPU após 6 meses do diagnóstico apresentam um maior tempo até 

a remissão da doença.10 Alterações na CPU também têm sido associadas com 

achados histopatológicos de biópsia muscular.11 A CPU pode ser, portanto, uma 

alternativa não invasiva para a biópsia, tanto para o diagnóstico como para a 

evolução do grau de vasculopatia da DMJ. 11 

Nosso objetivo neste estudo foi avaliar prospectivamente o valor da CPU na 

evolução da atividade de doença na DMJ.  
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Métodos: 
 

Foram avaliados consecutivamente 30 pacientes com DMJ atendidos no 

ambulatório de reumatologia pediátrica no período de fevereiro de 2007 a novembro 

de 2009. O diagnóstico de DMJ foi baseado nos critérios de Bohan e Peter.1 Foram 

incluídos os pacientes com condições de leito periungueal satisfatórias para a 

realização da CPU.  

A anamnese e o exame físico foram realizados dando ênfase a alterações 

cutâneas (sinal de Gottron, heliotropo, fotossensibilidade e hiperemia periungueal), 

calcinose, FRy, artrite/artralgia, fraqueza muscular, alterações esofágicas (disfagia) e 

pulmonares (dispnéia). O escore de força muscular foi modificado do instrumento 

The Childhood Myositis Assessment Scale (CMAS), sendo a variação da força 

muscular entre 0 e 51.12 

A avaliação laboratorial incluiu hemograma, provas de fase aguda (velocidade 

de hemossedimentação - VHS e proteína C reativa - PCR) e dosagem sérica de 

enzimas musculares (transaminase glutâmico-oxalacética - TGO; transaminase 

glutâmico-pirúvica - TGP; creatinoquinase - CK; desidrogenase láctica – DHL, 

aldolase). 

Foi considerado como atividade de doença a presença de vasculite, heliotropo 

e/ou sinal de Gottron, fraqueza muscular (avaliada através do CMAS), aumento de 1 

ou mais enzimas musculares (TGO/TGP/CK/DHL/aldolase) e/ou aumento de provas 

de fase aguda (VHS/PCR). 

A avaliação capilaroscópica foi realizada por um mesmo examinador 

(MTRAT) que desconhecia o grau de atividade da doença dos pacientes avaliados. 

Foram examinados os dedos das mãos (com exceção dos polegares) através de um 

microscópio óptico, com aumentos de 10 e 16 vezes, equipado com régua graduada 

acoplada na objetiva direita para permitir a contagem do número de capilares por 

milímetro. A epi-iluminação foi feita por uma lâmpada incandescente de tungstênio e 

foi utilizado meio oleoso sobre a região periungueal, a fim de se obter diafanização 

da pele e melhor visualização dos capilares. Os pacientes foram orientados a não 

manipularem a cutícula por 1 mês antes do exame para evitar microtraumas que 
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pudessem prejudicá-lo. Em análise semi-quantitativa, segundo o método proposto 

por Andrade et al. os seguintes parâmetros foram avaliados: integridade do leito 

ungueal, número de microhemorragias e padrão de distribuição (focal ou difuso), 

número de capilares por mm, índice de deleção (áreas avasculares), presença de 

atipias capilares como capilares ectasiados, megacapilares, capilares enovelados, 

capilares em arbusto e capilares bizarros, índice de visibilidade do plexo venoso 

subpapilar e padrão capilar predominante.13 O capilar foi considerado ectasiado 

quando as alças encontravam-se alargadas em todos os seus 3 ramos – aferente, 

transição e eferente, com calibre de 4 a 9 vezes maior que o normal. Megacapilares 

foram definidos como alças extremamente alargadas, com calibre 10 ou mais vezes 

maior que as alças adjacentes normais. Para o registro de capilares ectasiados e 

megacapilares contou-se a média do número de capilares com tais alterações em 

cada dedo. 

 A desvascularização capilar foi considerada focal ou difusa. A 

desvascularização difusa foi avaliada através do número de capilares/mm. A deleção 

foi definida como ausência de 2 ou mais capilares sucessivos. Para quantificar o 

grau de deleção focal ou área avascular usou-se uma escala de 0 a 3 conforme a 

extensão das lesões:14 0- nenhuma área de deleção; 1- uma ou duas áreas de 

deleção descontínuas; 2- mais de duas áreas de deleção descontínuas; 3- áreas 

extensas e confluentes de desvascularização. O índice de deleção foi calculado pela 

soma dos escores e divisão pelo número de dedos que continham a alteração. 

A capilaroscopia periungueal foi considerada normal na presença de capilares 

dispostos paralelamente sem dismorfias capilares e ausência de áreas de deleção. 

O padrão SD foi caracterizado pela presença de capilares ectasiados ou 

megacapilares e de lesões avasculares traduzindo deleção capilar.  

A variabilidade intra- e inter-observador foi testada em 20% dos indivíduos 

examinados. Para avaliar os achados capilaroscópicos, nós usamos a concordância 

entre 2 observadores (MTRAT /DGPP) usando Kappa (k>0,80).  

A estatística descritiva foi utilizada para resumir características demográficas 

e clínicas. O teste exato de Fisher foi utilizado para estudar a associação entre 

atividade de doença e as variáveis categóricas (presença de alterações cutâneas, 
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fraqueza muscular, enzimas musculares e provas de fase aguda) e a associação 

entre o resultado da capilaroscopia com as mesmas variáveis. Os parâmetros 

microhemorragias, capilares ectasiados, em arbustos, megacapilares e deleção 

foram comparados entre o grupo de pacientes com ou sem doença ativa através do 

teste t de Student. Para avaliar a significância das mudanças entre o exame inicial e 

prospectivo da CPU foi utilizado o teste de McNemar. Adotamos o nível de 

significância de 5% (p<0,05). Foi utilizado o software estatístico Minitab, versão 15.1. 

Todos os participantes assinaram o consentimento informado para 

participação no estudo, o qual foi previamente aprovado pelo comitê de ética da 

UNIFESP. 

 

Resultados: 
 

A amostra foi composta por 30 pacientes: 66,6% do sexo feminino, 76,6% da 

raça caucasiana, com média de idade de 10,4 anos (de 1,4 a 18 anos) e tempo 

médio de evolução de 4 anos (de 0 a 11,6 anos). A média de idade do início dos 

sintomas foi de 6,4 anos (de 1 a 13,6 anos) e o tempo médio até o diagnóstico foi de 

11 meses (de 1 a 72 meses). Foram realizados no total 60 exames capilaroscópicos 

com intervalo médio de 1,1 anos entre eles (de 8 a 24 meses). Na primeira avaliação 

26 exames foram realizados na fase ativa e 4 durante a fase inativa de doença. Na 

segunda avaliação 18 exames foram realizados na fase ativa de doença e 12 

durante a remissão. 

Os dados clínicos e os exames laboratoriais realizados nas 2 avaliações dos 

pacientes com DMJ estão demonstrados na Tabela 1. 

Em relação à primeira avaliação, 23 dos 26 pacientes (88,5%) em fase ativa 

de doença apresentaram alterações cutâneas: 18 com sinal de Gottron, 9 com 

vasculite periungueal e 7 com heliotropo. Dois dos 4 pacientes em fase de remissão 

de doença apresentaram sinal de Gottron como alterações cutâneas. A fraqueza 

muscular esteve presente em 15 dos 26 pacientes (57,7%) com atividade de 

doença, com escore médio de CMAS de 21,4 e em apenas 1 dos 4 pacientes com 

doença inativa. O aumento de enzimas musculares esteve presente em 22 dos 26 
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pacientes (84,6%) em atividade e em apenas 1 dos 4 pacientes (25%) com doença 

inativa (p=0,031). Nenhum paciente em remissão apresentou aumento de provas de 

fase aguda. Os 5 pacientes que apresentavam calcinose na primeira avaliação 

encontravam-se em atividade de doença (Tabela 2). 

Na avaliação prospectiva, 14 dos 18 pacientes (77,8%) em fase ativa de 

doença apresentaram alterações cutâneas (p<0,001): 12 com sinal de Gottron, 3 

com vasculite periungueal e 1 com heliotropo. A fraqueza muscular esteve presente 

em 4 dos 18 pacientes (22,2%) com atividade de doença (escore médio de CMAS 

de 19,2). Aumento de enzimas musculares esteve presente em 11 dos 18 pacientes 

(61,1%) em atividade de doença. Apenas 1 dos 13 pacientes com aumento de 

provas de fase aguda estava em remissão (p=0,002). Esta paciente apresentou 

aumento isolado de PCR sem quadro cutâneo, fraqueza muscular, calcinose ou 

infecções recentes. Os 7 pacientes com calcinose na avaliação prospectiva 

encontravam-se em atividade de doença (p=0,024) (Tabela 2).  

Em relação ao exame capilaroscópico, na primeira avaliação 22 das 26 CPU 

(84,6%) realizadas durante a fase ativa da doença exibiram padrão SD e os 4 

exames realizados durante a fase de remissão foram normais (p=0,002). Portanto, 

em 26 dos 30 pacientes (86,6%) avaliados os dados clínicos e laboratoriais foram 

associados com os achados capilaroscópicos. Na avaliação prospectiva 15 dos 18 

pacientes (83,3%) que persistiam com atividade de doença mantinham CPU com 

padrão SD e 10 dos 12 exames (83,3%) realizados durante a remissão foram 

normais ou apresentaram melhora do padrão SD (p<0,001). Portanto, em 25 dos 30 

pacientes (83,3%) reavaliados a CPU também se associou com a presença ou 

ausência de atividade da doença. Não houve associação entre o resultado da CPU 

com alterações cutâneas, fraqueza muscular, aumento de enzimas musculares ou 

provas de fase aguda na primeira avaliação.  Entretanto, na avaliação prospectiva 

houve associação do padrão SD da CPU com as alterações cutâneas ativas 

(p=0,025) (Tabela 3). 

Nas 2 avaliações o grau de deleção e o número de ectasias foi 

estatisticamente mais elevado no grupo com doença ativa (p=0,004 e p=0,001 

respectivamente na 1ª avaliação e p=0,001 e p=0,009 respectivamente na 2ª 

avaliação). O número de arbustos foi maior durante a atividade de doença apenas 
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na primeira avaliação (p=0,009) não tendo havido diferença estatística no exame 

prospectivo. Não houve associação entre o número de deleção, presença de 

capilares em arbustos, ectasiados e megacapilares com alterações da pele e do 

músculo quando avaliadas separadamente. As alterações capilaroscópicas estão 

apresentadas na tabela 4. 

Todos os pacientes foram avaliados prospectivamente com intervalo médio 

ente os exames de 1,1 anos. Dos 22 pacientes com padrão SD na avaliação inicial, 

6 (27,3%) evoluíram para normalização do exame e apenas 1 (12,5%) dos 8 

pacientes com CPU normal evoluiu na 2ª avaliação para padrão SD (p=0,131). Esta 

paciente com 3 meses do diagnóstico apresentou na CPU inicial discreta deleção 

em apenas 3 dedos, sem ectasia, com cuticulite importante e na avaliação 

capilaroscópica prospectiva apresentou padrão SD definido, persistindo com 

atividade cutânea, aumento de provas de fase aguda e enzimas musculares.  

Houve concordância nos achados capilaroscópicos entre os 2 observadores e 

avaliação intra-observador (k=1,0). 

 
Discussão: 
 

Observamos maior freqüência de alterações cutâneas ativas, fraqueza 

muscular, elevação de enzimas musculares e/ou aumento de provas de fase aguda 

no grupo de pacientes com doença ativa como é o esperado na prática clínica. 

Entretanto, na primeira avaliação somente o aumento de enzimas musculares foi 

associado estatisticamente com atividade de doença. Isso pode ocorrer porque as 

alterações laboratoriais são de aparecimento mais precoce do que o quadro clínico. 

Apenas 1 paciente com doença inativa apresentou fraqueza muscular fato atribuído 

à seqüela de atrofia muscular decorrente da miosite. Na avaliação prospectiva, 

atividade de doença foi associada a alterações cutâneas ativas, provas de fase 

aguda e calcinose. Neste estudo, fraqueza muscular não foi estatisticamente 

associada à atividade de doença nas duas avaliações realizadas, provavelmente 

porque os pacientes selecionados consecutivamente encontravam-se em diferentes 

momentos de evolução da doença (apenas 53,3% dos pacientes na primeira 

avaliação apresentavam fraqueza muscular). Na 2ª avaliação, 50% dos pacientes 
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persistiam com alterações cutâneas e 13,3% com fraqueza muscular semelhante ao 

estudo canadense na qual 40% dos pacientes com DMJ persistiam com rash e 

apenas 23% com fraqueza muscular.15 Esta não associação também pode ser 

atribuída ao fato da atividade de doença ser mais freqüente na pele e em menor 

grau nos músculos esqueléticos e ao maior tempo de tratamento no grupo da 2ª 

avaliação que pode promover a recuperação da força muscular. 15 

Os pacientes com doença ativa apresentaram com maior freqüência 

alterações capilaroscópicas que traduzem o padrão SD como descrito na literatura.4, 

9, 16 Em nosso estudo o padrão SD na CPU se associou com atividade cutânea, mas 

não com fraqueza muscular. Este resultado pode sugerir distintos mecanismos 

fisiopatológicos entre as alterações da pele e do músculo conforme descrições na 

literatura.3, 7  

Spencer-Green et al. relataram alterações na CPU em 11 de 19 crianças com 

DMJ e correlacionaram as alterações capilares com as formas mais graves da 

doença.5 Em um estudo com 9 pacientes com DMJ Silver e Maricq observaram que 

o grau de alterações morfológicas na CPU se correlacionou com o curso clínico da 

doença.8 Na nossa primeira avaliação, a presença de ectasia, deleção e formação 

de capilares em arbustos também foi associada com manifestações de doença ativa 

como descrito por outros autores.7, 17 Além disso, como os pacientes encontravam-

se em tempos diferentes de evolução da doença e alguns casos em tratamento, a 

presença de arbustos pode refletir a fase inicial da angiogênese.17 Já na avaliação 

prospectiva, as variáveis capilares em arbusto e megacapilares não se associaram 

com atividade de doença, porque refletem neovascularização característica da 

recuperação da microangiopatia o que pode ser justificada pelo aumento do grupo 

de pacientes em remissão ou com terapia há mais de 6 meses na 2ª avaliação. 

Em nosso estudo, apesar de não ser significante a mudança evolutiva da 

CPU (p=0,131), 27,3% dos pacientes com padrão SD normalizaram o exame na 2ª 

avaliação. Isto sugere que as alterações vistas na dermatomiosite costumam ter um 

caráter dinâmico, podendo regredir rapidamente com o controle da doença.3, 10  

O nosso trabalho teve como limitações o pequeno número da amostra o que é 

justificado pela raridade da dermatomiosite na faixa etária pediátrica e o fato de não 
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ter sido avaliado o tratamento e sua influência nas mudanças capilaroscópicas. Além 

disso, o exame de CPU tem algumas limitações, como dependência da 

transparência da pele e da integridade da cutícula, além da subjetividade e 

experiência do observador para obtenção de resultados acurados.  

Observou-se uma associação positiva entre a CPU e atividade da DMJ, 

indicando que este método pode auxiliar no diagnóstico e ser uma ferramenta útil 

para monitorar a evolução da doença. 
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Tabela 1: Dados clínicos e exames laboratoriais dos pacientes com dermatomiosite 
juvenil (N=30) 

Dados  
1º avaliação 

N (%) 

2º avaliação 

N (%) 

Dados clínicos   

Alterações cutâneas ativas† 25 (83,3) 15 (50,0) 

Fraqueza muscular 16 (53,3) 4 (13,3) 

Disfagia 5 (16,7) 0 

Artralgia 7 (23,3) 1 (3,3) 

Artrite 1 (3,30) 0 

Calcinose 5 (16,7) 7 (23,3) 

Raynaud Completo 5 (16,6) 2 (6,6) 

Raynaud Incompleto 3 (10,0) 1 (3,3) 

Dados laboratoriais   

VHS > 25 mm/1ªhora 10 (33,3) 7 (23,3) 

PCR > 0,6 mg/L 7 (23,3) 13 (43,3) 

↑ TGO (> 40 U/L)  9 (30,0) 2 (6,6) 

↑ TGP (> 56 U/L)  5 (16,7) 1 (3,3) 

↑ DHL (> 240 U/L)  20 (66,6) 9 (30,0) 

↑ CK (> 174U/L)  8 (26,6) 3 (10,0) 

↑ Aldolase (> 7,6 U/L) 12 (40,0) 8 (26,6) 

† Alterações cutâneas: sinal de Gottron, vasculite, heliotropo 

VHS: velocidade de hemossedimentação; PCR: proteína C reativa; TGO: transaminase glutâmico-

oxalacética; TGP: transaminase glutâmico-pirúvica; DHL: desidrogenase láctica; CK: creatinoquinase 
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Tabela 2: Distribuição dos pacientes com dermatomiosite juvenil com doença ativa ou 
inativa de acordo com os dados clínicos-laboratoriais e a presença de calcinose na 1ª 
e na 2ª avaliações 

 

 
1ª Avaliação N (%) 2ª Avaliação N (%) 

 
Doença 

Ativa 

(N=26) 

Doença 
Inativa 

(N=4) 

 

Total 

(N=30) 

 

 

p 

Doença 
Ativa 

(N=18) 

Doença 
Inativa 

(N=12) 

 

Total 

(N=30) 

 

 

P 

Alterações 
cutâneas† 23(88,5%) 2(50 %) 25(83,3%) 0,119 14(77,8%) 1(8,3%) 15(50%) <0,001* 

Fraqueza 
muscular 15(57,7%) 1(25 %) 16(53,3%) 0,315 4 (22,2%) 0 4(13,3%) 0,129 

Aumento de 
enzimas 
musculares 

22(84,6%) 1(25 %) 23(76,7%) 0,031* 11(61,1%) 3 (25%) 14(46,7%) 0,072 

Aumento de 
PFA†† 12(46,2%) 0 12 (40%) 0,129 12(66,7%) 1(8,3%) 13(43,3%) 0,002* 

Calcinose 5 (19,2%) 0 5 (16,7%) 0,999 7 (38,8%) 0 7(23,3%) 0,024* 

† Alterações cutâneas: sinal de Gottron, vasculite, heliotropo 

†† PFA: provas de fase aguda (VHS e/ou PCR) 

* Teste exato de Fisher (p<0,05) 
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Tabela 3: Distribuição dos pacientes com dermatomiosite juvenil e capilaroscopia 
periungueal com padrão SD ou normal de acordo com a atividade clínica/laboratorial e 
calcinose na 1ª e na 2ª avaliações 

 1ª avaliação N (%) 2ª Avaliação N (%) 

 CPU 

padrão SD 

(N=22) 

CPU  

normal 

(N=8) 

 

Total 

(N=30) 

 

 

p 

CPU  

padrão SD 

(N=17) 

CPU  

normal 

(N=13) 

 

Total 

(N=30) 

 

 

p 

Alterações 
cutâneas† 19 (86,4%) 6 (75%) 25 (83,3%) 0,589 12 (70,6%) 3 (23,1%) 15 (50%) 0,025* 

Fraqueza 
muscular 12 (54,6%) 4 (50%) 16 (53,3%) 0,999 4 (23,5%) 0 4 (13,3%) 0,113 

Aumento de 
enzimas 
musculares 

18 (81,9%) 5 (62,5%) 23 (76,7%) 0,344 8 (47,1%) 6 (46,2%) 14 (46,7%) 0,999 

Aumento de 
PFA†† 9 (40,9%) 3 (37,5%) 12 (40%) 0,999 9 (52,9%) 4 (30,8%) 13 (43,3%) 0,282 

Calcinose 3 (13,6%) 2 (25%) 5  (16,7%) 0,589 5 (29,4%) 2 (15,4%) 7  (23,3%) 0,427 

† Alterações cutâneas: sinal de Gottron, vasculite, heliotropo 

†† PFA: provas de fase aguda (VHS e/ou PCR) 

* Teste exato de Fisher (p<0,05) 
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Tabela 4: Distribuição dos pacientes com dermatomiosite juvenil de acordo com as 
alterações capilaroscópicas e a atividade de doença na 1ª e na 2ª avaliações 

 1ª avaliação 2ª avaliação 

Média 
Doença 

Ativa 

(N=26) 

Doença 
Inativa 

(N=4) 

 

p 

Doença 
Ativa 

(N=18) 

Doença 
Inativa 

(N=12) 

 

p 

Nº Microhemorragias† 2,15 2,5 0,677 2,56 1,46 0,113 

Nº Ectasias†† 1,77 0,12 0,001* 1,61 0,17 0,009* 

Nº Megacapilares†† 0,18 0 0 0,19 0 0 

Nº Arbustos†† 0,45 0,03 0,009* 0,77 0,31 0,19 

Grau de Deleção††† 2,06 0,5 0,004* 2,01 0,81 0,001* 

* Teste t-Student (p<0,05) 

† Soma do nº de hemorragias/nº de dedos com hemorragia 
†† Soma do nº de alterações/nº total de dedos examinados 

††† Soma do grau de deleção/nº de dedos com deleção 
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Resumo:  
 

Objetivo: Avaliar prospectivamente os achados clínicos e de capilaroscopia 

periungueal de uma coorte de crianças e adolescentes com fenômeno de Raynaud 

sem critérios para doenças reumáticas auto-imunes. 

 

Métodos: Foram incluídos 40 crianças e adolescentes com fenômeno de Raynaud. 

Cada paciente foi avaliado clinicamente e com exames laboratoriais incluindo a 

determinação de anticorpo antinuclear. Na mesma ocasião foi realizada avaliação 

capilaroscópica através de um microscópio óptico com aumentos de 10 e 16 vezes. 

 

Resultados: Dos 40 pacientes, 30 (75%) eram do sexo feminino, com média de 

idade de 14,6 anos e tempo médio de evolução de 4,2 anos. A média de idade do 

início dos sintomas foi de 10,4 anos e o tempo médio até o diagnóstico de 1,4 anos. 

Treze (32,5%) dos 40 pacientes apresentaram anticorpo antinuclear positivo. Cinco 

pacientes (12,5%) apresentaram alterações na capilaroscopia inicial: 4 

microangiopatia inespecífica e 1 padrão escleroderma. Todos foram avaliados 

prospectivamente com tempo médio entre as avaliações de 1,6 anos e 3 (7,5%) 

pacientes apresentaram alterações na capilaroscopia. Dois pacientes com padrão 

escleroderma na capilaroscopia apresentaram durante a evolução doença mista do 

tecido conjuntivo e hipotireoidismo respectivamente. Em um paciente com 

capilaroscopia normal e presença de auto-anticorpos foi diagnosticado lúpus 

eritematoso sistêmico após 1 ano da avaliação inicial. 

 

Conclusão: O fenômeno de Raynaud permanece como primário na maioria dos 

casos, entretanto a capilaroscopia periungueal é útil para auxiliar na exclusão de 

doenças reumáticas ou outra doença auto-imune. 

 

Palavras-chave: capilares, microscopia, criança, adolescente, fenômeno de 

Raynaud, doenças do colágeno. 
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Abstract:  
 

Objective: To evaluate prospectively the clinical features and nailfold capillaroscopy  

findings of a cohort of children and adolescents who presented Raynaud´s 

phenomenon without criteria for auto-immune rheumatic diseases. 

 

Methods: We included 40 children and adolescents with Raynaud’s phenomenon. 

Each patient was clinically evaluated and laboratory exams were performed, 

including antinuclear antibodies. Concomitantly we also performed a nailfold 

capillaroscopy by using a optical microscope with a magnification of 10 and 16X. 

 

Results: Thirty (75%) out of 40 patients were girls with a mean age of 14.6 years 

and mean follow-up time of 4.2 years. The mean age at disease onset was 10.4 

years and the mean time until diagnosis 1.4 years. Thirteen out of 40 patients 

(32,5%) presented antinuclear antibodies positivity. Five (12.5%) patients had altered 

nailfold capillaroscopy: 4 inespecific microangiopathy and 1 scleroderma pattern. All 

patients were prospectively evaluated within a mean interval time of 1.6 years and 3 

(7.5%) patients presented nailfold capillaroscopy alterations. Two patients that 

showed scleroderma pattern at the nailfold capillaroscopy presented during the 

follow-up mixed connective tissue disease and hypothyroidism, respectively. In a 

patient with normal nailfold capillaroscopy and auto-antibodies positivity systemic 

lupus erythematosus was diagnosed after 1 year of initial evaluation. 

 

Conclusions: Raynaud´s phenomenon remains primary in most cases, however 

nailfold capillaroscopy is useful to help in exclusion of auto-immune rheumatic 

diseases or other auto-immune diseases. 

 
Keywords: capillary, microscopy, child, adolescent, Raynaud’s phenomenon, 

collagen diseases. 
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Introdução: 
 

O fenômeno de Raynaud (FRy) é um distúrbio vascular caracterizado por 

ataques episódicos e reversíveis de vasoespasmo com palidez de extremidades 

seguida por cianose e hiperemia desencadeado pela exposição ao frio ou por 

estresse emocional. A prevalência do FRy na população em geral varia de 5-20% e 

em crianças com idade entre 12 e 15 anos é descrita uma prevalência de até 15%.1-4 

Assim como nos adultos, é mais comum em meninas e sua prevalência aumenta 

com a idade.5 

O FRy pode ser classificado como primário ou idiopático, e secundário. O FRy 

primário ou idiopático constitui até cerca de 90% dos casos e caracteriza-se por 

episódios simétricos, ausência de necrose tecidual, ulceração ou gangrena, 

ausência de causa secundária (avaliada pela anamnese e exame físico) e de 

anticorpos antinúcleo (AAN), provas de fase aguda normais e presença de 

capilaroscopia periungueal (CPU) sem alterações.6  

A principal causa de FRy secundário em crianças e adolescentes são as 

doenças reumáticas auto-imunes (DRAI) (esclerose sistêmica - ES, doença mista do 

tecido conjuntivo - DMTC, entre outras).7,8 Este sinal/sintoma pode ser a 

manifestação inicial de um grande número de pacientes com DRAI. Na prática, a 

identificação do FRy secundário com o auxílio da CPU pode conduzir ao diagnóstico 

precoce destas doenças, que apresentam um curso insidioso.9-12 Exames 

laboratoriais como detecção de auto-anticorpos (AAN, anti-DNA topoisomerase-1 e 

anti-centrômero) ajudam a caracterizar a esclerodermia. A freqüência, na literatura, 

de pacientes adultos com FRy que desenvolveram DRAI está entre 4 e 60%.13-18 

Capilares ectasiados e gigantes, áreas avasculares e arquitetura irregular ao exame 

de CPU foram observados em adultos com FRy que desenvolveram DRAI durante 

um seguimento de 6,5 anos.19 Cerca de 15 a 20% dos pacientes adultos com FRy e 

sem critérios para DRAI  mas que têm auto-anticorpos e/ou alterações na CPU, 

podem desenvolver alguma DRAI dentro de 10 anos.15, 16, 20-22 Estes 2 importantes 

fatores preditivos em adultos não foram adequadamente estudados em crianças. 

Estudos em crianças com FRy  sugerem que a CPU pode distinguir entre o 

FRy primário e o secundário à DRAI. 23, 24 Em um estudo prospectivo com crianças e 
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adolescentes com FRy, cerca de 60% dos que desenvolveram doenças do grupo da 

ES apresentavam padrão SD 6 meses antes do início da doença evidenciando o 

valor prognóstico das alterações na CPU para o desenvolvimento de DRAI. 25 

Nosso objetivo neste estudo foi avaliar prospectivamente uma coorte de 

crianças e adolescentes com FRy sem critérios para DRAI e identificar 

precocemente o FRy secundário. 

 

Métodos: 
 

 Foram avaliados consecutivamente 40 crianças e adolescentes com FRy 

atendidos no ambulatório de reumatologia pediátrica nos últimos 6 anos. O FRy foi 

definido como a presença de palidez, cianose, ou hiperemia de extremidades 

desencadeado pela exposição ao frio. Foram incluídos os pacientes com até 18 

anos que apresentassem FRy e condições de leito periungueal satisfatórias para a 

realização da CPU. Foram excluídos os pacientes com critérios para DRAI ou outras 

doenças sistêmicas. Todos foram avaliados prospectivamente com intervalo maior 

ou igual a 6 meses. 

A anamnese e o exame físico foram realizados dando ênfase a possíveis 

alterações cutâneas (espessamento da pele, sinal de Gottron, heliotropo, 

fotossensibilidade e hiperemia periungueal), calcinose, úlceras digitais, atrofia e 

reabsorção de polpas digitais, artrite/artralgia, fraqueza muscular, alterações 

esofágicas (disfagia) e pulmonares (dispnéia). O FRy foi considerado incompleto na 

ausência de 1 das 3 fases sucessivas de palidez, cianose e hiperemia na 

extremidade dos dedos. 

A avaliação laboratorial incluiu hemograma, provas de fase aguda (velocidade 

de hemossedimentação - VHS e proteína C reativa - PCR), dosagem sérica de 

enzimas musculares (transaminase glutâmico-oxalacética - TGO; transaminase 

glutâmico-pirúvica - TGP; creatinoquinase - CK; desidrogenase láctica - DHL), auto-

anticorpos (AAN; anti-desoxirribonuclease dupla hélice - anti-DNA; anticorpo contra 

antígenos nucleares extraíveis - ENA; fator reumatóide - FR), anticorpo anti-DNA 

topoisomerase-1 (anti-Scl 70); anticorpo anti-polimiosite-escleroderma (anti-PM-Scl); 
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anti-cardiolipina imunoglobulina G (ACL IgG); anti-cardiolipina imunoglobulina M 

(ACL IgM) e complemento hemolítico (CH100 e C2). 

A avaliação capilaroscópica foi realizada por um mesmo examinador 

(MTRAT) em um microscópio óptico, com aumentos de 10 e 16 vezes, equipado 

com régua graduada acoplada na objetiva direita para permitir a contagem do 

número de capilares por milímetro. Foram examinados os dedos das mãos (com 

exceção dos polegares). A epi-iluminação foi feita por uma lâmpada incandescente 

de tungstênio, e foi utilizado meio oleoso sobre a região periungueal, a fim de se 

obter diafanização da pele e melhor visualização dos capilares. Os pacientes foram 

orientados a não manipularem a cutícula por 1 mês antes do exame para evitar 

microtraumas que pudessem prejudicar o exame. Em análise semi-quantitativa, 

segundo o método proposto por Andrade et al. os seguintes parâmetros foram 

avaliados: integridade do leito ungueal, número de microhemorragias e padrão de 

distribuição (focal ou difuso), número de capilares por mm, índice de deleção (áreas 

avasculares), presença de atipias capilares como capilares ectasiados, 

megacapilares, capilares enovelados, capilares em arbusto e capilares bizarros, 

índice de visibilidade do plexo venoso subpapilar e padrão capilar predominante.26 O 

capilar foi considerado ectasiado quando as alças encontravam-se alargadas em 

todos os seus 3 ramos – aferente, transição e eferente, com calibre de 4 a 9 vezes 

maior que o normal. Megacapilares foram definidos como alças extremamente 

alargadas, com calibre 10 ou mais vezes maior que as alças adjacentes normais. 

Para o registro de capilares ectasiados e megacapilares calculou-se a média do 

número de capilares com tais alterações em cada dedo. 

A desvascularização capilar foi considerada focal ou difusa. A 

desvascularização difusa foi avaliada através do número de capilares/mm. A deleção 

foi definida como ausência de 2 ou mais capilares sucessivos. Para quantificar o 

grau de deleção focal ou área avascular usou-se uma escala de 0 a 3 conforme a 

extensão das lesões: 0- nenhuma área de deleção; 1- uma ou 2 áreas de deleção 

descontínuas; 2- mais de 2 áreas de deleção descontínuas; 3- áreas extensas e 

confluentes de desvascularização.27 O índice de deleção foi calculado pela soma 

dos escores e divisão pelo número de dedos examinados. 
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A capilaroscopia periungueal foi considerada normal na presença de capilares 

dispostos paralelamente sem dismorfias capilares e ausência de áreas de deleção. 

A microangiopatia inespecífica foi definida como capilares ectasiados e outras 

alterações morfológicas na ausência de áreas de deleção. O padrão SD foi 

caracterizado pela presença de capilares ectasiados ou megacapilares e de lesões 

avasculares traduzindo deleção capilar. 

A variabilidade intra- e inter-observador foi testada em 20% dos indivíduos 

examinados. Para avaliar os achados capilaroscópicos, foi utilizada a concordância 

entre 2 observadores (MTRAT /DGPP) usando Kappa (k>0,80).  

Todos os participantes assinaram o consentimento informado para 

participação no estudo, o qual foi previamente aprovado pelo comitê de ética da 

UNIFESP. 

 

Resultados: 
 

A amostra foi composta por 40 pacientes: 75% do sexo feminino, 75% da raça 

caucasiana, com média de idade de 14,6 anos (de 6 a 18 anos) e tempo médio de 

evolução de 4,2 anos (de 0 a 12 anos). A média de idade do início dos sintomas foi 

de 10,4 anos (de 2 a 17 anos) e a média do tempo até o diagnóstico foi de 1,4 anos 

(de 0 a 8 anos).  

A maioria dos pacientes apresentava história clínica de artralgia (57,5%) em 

grandes articulações (joelhos principalmente) e FRy incompleto (80%) na primeira 

avaliação; a cianose e a palidez foram as manifestações mais freqüentes. Ao exame 

clínico inicial, 3 pacientes apresentavam artrite aguda além do FRy, sendo que 

somente uma paciente tinha AAN positivo. Nenhum paciente apresentou febre, 

disfagia, dispnéia, espessamento cutâneo, úlcera digital ou reabsorção de polpa 

digital. Quinze pacientes (37,5%) usavam nifedipina como tratamento do FRy. Os 

dados clínicos e as alterações laboratoriais na avaliação inicial das crianças e dos 

adolescentes com FRy estão demonstrados na Tabela 1. 

Nos exames laboratoriais iniciais, a linfopenia e pequenas alterações no 

número de leucócitos totais foram transitórias. Nenhum paciente apresentou anemia 
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(Hemoglobina <11), leucopenia (leucócitos < 4.000/ mm³) ou plaquetopenia 

(plaquetas < 100.000/ mm³). Provas de fase aguda (VHS e PCR) apresentaram 

discretas alterações transitórias. Nenhum paciente apresentou aumento de TGO e 

CK e aumentos de DHL e TGP foram discretos e transitórios. Anticorpo 

anticardiolipina esteve presente em 1 paciente em títulos baixos e sem relação com 

quadro clínico de tromboembolismo. Treze (32,5%) pacientes apresentavam AAN 

positivo: 7 em títulos baixos (1/160) e/ou com padrão pouco específico (pontilhado 

fino), sendo que 3 destes negativaram o AAN na segunda avaliação; 3 em títulos 

altos (1/1280) com padrão pontilhado fino sem evolução para alguma doença 

autoimune no acompanhamento; e 3 em títulos altos (1/1280) com padrão pontilhado 

grosso. Estes últimos evoluíram para um quadro de FRy secundário. Dois destes 

(5,0%) pacientes com AAN positivo em títulos altos (1/1280) e padrão pontilhado 

grosso apresentaram também a presença de anti-RNP na avaliação inicial e uma 

terceira apresentou na evolução AAN tendendo a homogêneo (1/1280) e ausência 

de ENA. Nenhum paciente apresentou anti-DNA positivo, consumo de complemento 

ou presença dos auto-anticorpos anti-DNA topoisomerase-1 ou anti-PM-Scl. 

Dos 40 pacientes avaliados inicialmente, 34 apresentavam CPU normal 

(85%), 1 resultado inconclusivo, 4 microangiopatia inespecífica e 1 padrão SD 

incipiente (Tabela 2). Todos foram avaliados prospectivamente e 3 (7,5%) 

apresentaram alterações na capilaroscopia com tempo médio entre as avaliações de 

1,6 anos (de 6 meses a 6 anos): 1 paciente apresentou microangiopatia inespecífica 

e 2 pacientes padrão SD. Dos 13 pacientes com AAN positivo na primeira avaliação, 

9 apresentavam CPU normal, 2 microangiopatia inespecífica, 1 resultado 

inconclusivo e 1 padrão SD inicial. Os 2 pacientes com AAN positivo e com 

microangiopatia inespecífica e 1 com resultado inconclusivo na primeira CPU 

evoluíram com CPU normal na segunda avaliação. As 2 pacientes com 

microangiopatia inespecífica com AAN negativo também apresentaram CPU normal 

na evolução. A paciente com padrão SD (média 1,75 de deleção, 2 ectasias e sem 

megacapilares) na CPU inicial permaneceu com a mesma alteração na CPU 

evolutiva. Ela apresentava AAN positivo com título de 1/1280 e padrão pontilhado 

grosso e evoluiu para doença mista do tecido conjuntivo (DMTC) dois anos após a 

evolução inicial. Nas avaliações evolutivas 2 pacientes mudaram o padrão de 
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normalidade na CPU: uma para microangiopatia inespecífica sem quadro clínico de 

DRAI e auto-anticorpos negativos após 1 ano; e outra paciente evoluiu para padrão 

SD (média 2,8 de deleção, 0,75 de ectasias e sem megacapilares) com piora do 

FRy, aparecimento de úlceras digitais, edema difuso de mãos, AAN 1/1280 nuclear 

pontilhado fino tendendo a homogêneo e hipotireoidismo após 7 meses da avaliação 

inicial. Um paciente que no início apresentava FRy com AAN positivo com título de 

1/1280 e padrão pontilhado grosso, presença de anti-RNP e CPU normal, evoluiu 

com artrite crônica, anemia hemolítica e presença de anti-Smith sendo diagnosticado 

lúpus eritematoso sistêmico (LES) após 1 ano da avaliação inicial. Portanto, 3 (7,5%) 

de 40 pacientes apresentaram FRy secundário. 

Houve concordância nos achados capilaroscópicos entre os 2 observadores e 

avaliação intra-observador (k=1). Não foi feita análise estatística inferencial devido 

ao pequeno número de pacientes que evoluíram com FRy secundário. 

 

Discussão:  
 

O FRy é pouco descrito na pediatria, com freqüência de até 15% em estudos 

com crianças e adolescentes.1-4 Sua prevalência aumenta na adolescência com 

média de início do sinal/sintoma aos 10 anos como observado em nosso estudo e é 

mais freqüente em meninas como observado em 75% da amostra.1-5 

O FRy foi incompleto em 80% dos casos o que dificultou o seu diagnóstico 

pela não valorização da manifestação por parte do paciente e do médico. O 

diagnóstico costuma ser, portanto, retardado, como aconteceu em nosso estudo no 

qual observamos um intervalo de até 8 anos (média 1,4 anos) entre o início do FRy 

e seu diagnóstico. 

Quando presente, o FRy é na grande maioria das vezes primário como 

encontrado por nós em 37/40 pacientes (92,5% dos casos).6 Sabemos que o FRy 

primário caracteriza-se por acometimento simétrico, ausência de necrose tecidual, 

ulceração ou gangrena de extemidades, ausência de AAN, provas de fase aguda 

normais e capilaroscopia periungueal sem alterações. Dos 37 pacientes com FRy 

primário apenas pequenas alterações clínicas e laboratoriais foram observadas 
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sendo transitórias ou sem significado clínico. Embora tenhamos observado em 

alguns pacientes queixas clínicas como artralgia ou fraqueza muscular, estas foram 

subjetivas e inespecíficas e, não evoluíram para uma doença determinada. 

Embora tenhamos observado a presença de AAN em 13 pacientes (32,5%), 

10 se apresentaram com títulos baixos e/ou com padrão pouco específico, sendo 

que 3 (7,5%) destes negativaram na evolução. Na literatura, a presença de AAN é 

descrita em até 12,6% de crianças e adolescentes saudáveis.28 Uma maior 

freqüência de AAN em nossa casuística, sugere que estes pacientes talvez não 

sejam FRy primário e que a evolução a longo prazo nos mostre o desenvolvimento 

do FRy secundário à DRAI. Estes pacientes teriam o FRy de risco para 

desenvolvimento de tais doenças. Entretanto, em 3 pacientes (7,5%) a presença do 

AAN em títulos altos e padrão pontilhado grosso foi fator de risco para evolução para 

DRAI, o que também está de acordo com a  literatura que mostra que cerca de 15 a 

20% dos pacientes adultos com FRy que têm auto-anticorpos e/ou alterações na 

CPU, desenvolverão alguma DRAI em até 10 anos. 15, 16, 19-22 

Também foram inespecíficas as outras alterações laboratoriais como o 

aumento discreto de provas de fase aguda e alterações no hemograma e enzimas 

musculares, que podem se alterar em diversas condições. Como todas as alterações 

foram transitórias não achamos ter significado patológico. 

Em relação à CPU, esta se mostrou normal na grande maioria dos casos e 

aqueles com microangiopatia inespecífica (4 pacientes) na primeira avaliação 

normalizaram o exame na evolução. A microangiopatia inespecífica caracterizada 

por capilares ectasiados e ausência de áreas de deleção é descrita como uma 

alteração capilaroscópica incipiente que pode evoluir para padrão SD e refletir uma 

DRAI do grupo da esclerodermia ou evoluir para CPU normal como aconteceu em 

alguns de nossos pacientes na segunda avaliação.22-24 Entretanto, 1 paciente que 

inicialmente não apresentava quadro clínico nem alterações na CPU que sugerissem 

DRAI apresentou na evolução alterações na CPU compatíveis com microangiopatia 

inespecífica. Esta paciente continua sendo acompanhada evolutivamente.  

O valor prognóstico das alterações na CPU tem sido descrito em adultos e 

esporadicamente na infância.12, 18-20, 22, 24, 25, 29 Na nossa casuística, as 2 pacientes 
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com alterações na CPU com padrão SD (com deleção e ectasia capilares) 

desenvolveram patologia caracterizando o FRy secundário, mostrando que este 

achado pode ser um fator de risco para desenvolver DRAI. A primeira adolescente 

não apresentava quadro clínico ou exames laboratoriais alterados inicialmente, 

apenas alteração na CPU, presença de AAN e anti-RNP. Na evolução desenvolveu 

quadro clínico com úlceras digitais preenchendo critérios para DMTC. Duffy et al. 

estudaram a CPU em 27 crianças com FRy (67% com FRy secundário) e sugeriram 

que a presença de AAN concomitante a alterações na CPU foram fatores preditivos 

para desenvolvimento de DRAI.23 

Já a segunda paciente apresentou na segunda avaliação capilaroscópica 

padrão SD concomitantemente com piora do FRy, úlceras digitais, edema difuso de 

mãos, presença de auto-anticorpos (AAN) e alterações hormonais da tireóide, tendo 

sido feito o diagnóstico de hipotireoidismo 7 meses após a avaliação inicial. Na 

literatura existem poucos relatos de associação de hipotireoidismo com FRy 

secundário.30-34 Entretanto, encontramos 2 relatos de alterações na CPU nesta 

patologia na infância.30,32 Estas alterações, entretanto, foram descritas como 

imaturidade capilar, alguns capilares dilatados, sem padrão tortuoso e não padrão 

SD como na CPU da nossa paciente. Portanto, não podemos excluir a possibilidade 

de que esta paciente venha a desenvolver DRAI futuramente. 

Em um estudo prospectivo com tempo de seguimento médio de 2 anos, 

Pavlov-Dolijanovic et al. avaliaram 250 crianças e adolescentes com até 20 anos de 

idade com FRy. Como obervado em nosso estudo, a maioria apresentou CPU 

normal ou achados inespecíficos (apenas 4% com padrão SD). Cerca de 13% 

preencheram critérios para DRAI (5% desenvolveram ES mostrando na CPU padrão 

SD em 60% destes pacientes 6 meses antes do início da doença). Isto evidencia o 

valor prognóstico das alterações na CPU para o desenvolvimento de DRAI.25 Pela 

importância da CPU em distinguir o FRy primário do secundário nas doenças 

reumáticas, recomenda-se este exame a cada 6 meses na presença de FRy. 10, 35 

A CPU tem algumas limitações, como dependência da transparência da pele 

e da integridade da cutícula, além da subjetividade e experiência do observador para 

obtenção de resultados acurados. Entretanto, neste estudo o exame de CPU 

possibilitou a reprodutibilidade da observação destes parâmetros qualitativos. 
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Concluímos que nos casos de FRy, exames clínico, laboratorial com 

determinação de AAN e CPU são essenciais para definir a etiologia deste 

sinal/sintoma. Embora o FRy na infância seja na grande maioria dos casos primário, 

a CPU pode ser o primeiro exame a se mostrar alterado nos casos de FRy 

secundário e ser um fator de risco para desenvolvimento de DRAI ou outra doença 

auto-imune.  
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Tabela 1: Dados clínicos e laboratoriais iniciais de crianças e adolescentes com 
fenômeno de Raynaud (N=40) 

Dados   N (%) 

Dados clínicos   

Ry Incompleto  32 (80,0) 

Ry Completo  8 (20,0) 

Artralgia  23 (57,5) 

Alterações cutâneas*   7 (17,5) 

Artrite  3 (7,5) 

Fraqueza muscular  2 (5,0) 

Dados laboratoriais   

Provas de fase aguda VHS > 25 mm/1ªhora 5 (12,5) 

 PCR > 0,6 mg/L 7 (17,5) 

Enzimas musculares ↑ TGP (> 56 U/L) 1/37 (2,7) 

 ↑ DHL (> 240 U/L) 3/37 (8,1) 

Auto-anticorpos AAN Hep2 13 (32,5) 

 Anti-ENA 2 (5,0) 

 FR 1 (2,5) 

 ACL IgG/IgM 1 (2,5) / 0(0) 

*Alterações cutâneas: livedo reticular (5), fotossensibilidade (2). 

Ry: Raynaud; VHS: velocidade de hemossedimentação; PCR: proteína C reativa; TGP: transaminase 

glutâmico-pirúvica; DHL: desidrogenase láctica; AAN: anticorpo antinuclear;; ENA: antígenos 

nucleares extraíveis; FR: fator reumatóide; ACL IgG: anti-cardiolipina imunoglobulina G; ACL IgM: anti-

cardiolipina imunoglobulina M. 
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Tabela 2: Capilaroscopia periungueal de crianças e adolescentes com fenômeno de 
Raynaud em duas diferentes ocasiões (N = 40) 

1ª avaliação  2ª avaliação*  

Normal (34) Normal (37) 

Microangiopatia inespecífica (4) Microangiopatia inespecífica (1) 

Inconclusiva (1) Inconclusiva (0) 

Padrão SD (1) Padrão SD (2) 

*Intervalo entre os exames: 6 meses a 6 anos (média: 1,6 anos) 
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A capilaroscopia periungueal (CPU) é um método diagnóstico simples e não 

invasivo que vem adquirindo um papel importante nas doenças do tecido conjuntivo 

que apresentam alterações estruturais vasculares. A sua fácil execução e 

aplicabilidade, o fato de não ser traumático e o baixo custo fazem deste exame uma 

opção no auxílio diagnóstico destas doenças.  

A CPU tem algumas limitações, como dependência da transparência da pele 

e da integridade da cutícula, além da subjetividade e experiência do observador para 

obtenção de resultados acurados. Apesar destas limitações a CPU é um exame 

muito importante, pois auxilia no diagnóstico diferencial das doenças do tecido 

conjuntivo, serve como preditor prognóstico para algumas colagenoses, é utilizada 

como critério para distinguir o fenômeno de Raynaud (FRy) primário do secundário e 

diferencia doença ativa de inativa na dermatomiosite juvenil (DMJ). 

Neste estudo, a CPU mostrou-se útil no diagnóstico na DMJ e nos casos de 

FRy secundário. Ela pode ser utilizada na prática clínica para monitorar a evolução 

da DMJ, mostrando associação com atividade de doença. 

O FRy pode ser o primeiro sinal de uma doença reumática auto-imune e as 

crianças e adolescentes com esta alteração devem ser examinadas regularmente e 

realizar a CPU a cada 6 meses. Na presença de CPU alterada e/ou positividade de 

AAN, sugere-se uma maior atenção para estes pacientes com FRy de risco, e 

avaliações periódicas em longo prazo. 
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Anexo 1 - Termo de consentimento livre e esclarecido  
 

Estudo prospectivo de capilaroscopia periungueal em crianças e  
adolescentes com dermatomiosite e fenômeno de Raynaud 

 
 
 
Estas informações estão sendo fornecidas para sua participação voluntária neste trabalho que visa o 
estudo dos capilares por via microscópica (capilaroscopia). 

A capilaroscopia (CPU) tem seu papel no diagnóstico de doenças que têm envolvimento capilar (vasos 
pequenos das extremidades dos dedos). O envolvimento microvascular representa uma das primeiras 
alterações em várias doenças reumáticas.  
 
A CPU tem se mostrado muito útil: 
 

• no diagnóstico de doenças reumáticas como lupus eritematoso sistêmico, esclerodermia, 
doença mista do tecido conjuntivo, artrite idiopática juvenil, dermatomiosite juvenil e 
fenômeno de Raynaud (presença de alterações nos vasos das extremidades de dedos que 
levam a palidez, rouxidão e vermelhidão quando expostos ao frio ou no estresse). 

• no prognóstico (para determinar a evolução e a gravidade) de algumas doenças reumáticas. 
• para distinguir fenômeno de Raynaud primário (sem causa definida) de secundário (associado 

à doença reumática). 
 

Os objetivos deste estudo serão: 
 

1. Avaliar o valor da CPU de pacientes com dermatomiosite juvenil a longo prazo (duas 
avaliações com intervalo de 1 ano) e relacionar com a evolução e o tratamento da doença. 

2. Avaliar pacientes com fenômeno de Raynaud para diferenciar se este tem ou não uma causa. 
 
Será realizada a revisão de prontuários para análise de queixas clínicas, exame físico, exames 
laboratoriais e de imagem. Será realizado um questionário dirigido aos pacientes/responsáveis com 
duração de cerca de 2 minutos onde será indagada a presença de sintomas gerais e relacionados à 
doença reumática (Questionário em anexo). Será feito o exame físico do paciente e serão coletados 
exames de sangue (cerca de 20 ml) por punção de veia periférica do antebraço por pessoal habilitado e 
com todo material descartável. Estes exames são os mesmos efetuados na consulta de rotina no 
ambulatório de reumatologia pediátrica. A coleta de sangue não costuma apresentar complicações na 
prática diária. Os pacientes serão orientados a não mexer na cutícula por um período de 30 dias antes 
do exame de capilaroscopia. O exame consta de visualização através de microscópio dos capilares que 
se encontram na região da cutícula dos dedos das mãos, com exceção dos polegares. Uma fonte de luz 
vai ser utilizada para melhor reflexão. Será aplicado um óleo secante sob a superfície da pele. O 
paciente ficará sentado por aproximadamente 10 minutos. O exame é totalmente indolor e não 
apresenta complicações.  
Em qualquer época do estudo, você terá acesso aos profissionais responsáveis pela pesquisa, para 
esclarecimento de eventuais dúvidas. A principal investigadora é a Dra. DANIELA GERENT PETRY, 
que pode ser encontrada na Rua dos Otonis, 725, telefone 5579-1590. Se você tiver alguma 
consideração ou dúvida sobre a ética da pesquisa, entre em contato com o Comitê de Ética em 
Pesquisa (CEP) - Rua Botucatu 572 – 1º andar – cj 14, telefone: 5571-1062, FAX: 5539-7162 – E-
mail: cepunifesp@epm.br 
É garantida a liberdade da retirada de consentimento a qualquer momento e de deixar de participar do 
estudo, sem qualquer prejuízo à continuidade de seu tratamento na Instituição. As informações obtidas 
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serão  analisadas em conjunto com outros pacientes, não sendo divulgado a identificação de nenhum 
paciente.  
Os pacientes têm o direito de serem mantidos atualizados sobre os resultados parciais da pesquisa.  
Não há despesas pessoais para o participante, em qualquer fase do estudo, incluindo exames e 
consultas. Também não há compensação financeira relacionada à sua participação. Se existir qualquer 
despesa adicional, ela será absorvida pelo orçamento da pesquisa.  
Em caso de dano pessoal, diretamente causado pelos procedimentos ou tratamento propostos neste 
estudo (nexo causal comprovado), o participante tem direito a tratamento médico na instituição, bem 
como às indenizações legalmente estabelecidas.  
Eu, na qualidade de pesquisadora, assumo o compromisso de utilizar o material coletado somente para 
esta pesquisa.  
Acredito ter sido suficientemente informado a respeito das informações que li ou que foram lidas para 
mim, descrevendo o estudo "Estudo prospectivo de capilaroscopia periungueal em crianças e 
adolescentes com dermatomiosite e fenômeno de Raynaud.” 
Eu discuti com a Dra. Daniela Gerent Petry sobre a minha decisão em participar do estudo. Ficaram 
claros para mim quais são os propósitos do estudo, os procedimentos a serem realizados, seus 
desconfortos e riscos, as garantias de confidencialidade e de esclarecimentos permanentes. Ficou claro 
também que a minha participação é isenta de despesas e que tenho a garantia ao acesso a tratamento 
hospitalar quando necessário. Concordo voluntariamente em participar deste estudo e poderei retirar o 
meu consentimento a qualquer momento, antes ou durante o mesmo, sem penalidades ou prejuízo ou 
perda de qualquer benefício que eu possa ter adquirido, ou no meu atendimento neste serviço.  
 
 
 
-------------------------------------------------  
Assinatura do paciente/representante legal Data         /       /        
 
 
 
------------------------------------------------------------------------- 
Assinatura da testemunha Data         /       /        
 
 
Para casos de pacientes menores de 18 anos, analfabetos, semi-analfabetos ou portadores de 
deficiência auditiva ou visual. 
(Somente para o responsável do projeto) 
Declaro que obtive de forma apropriada e voluntária o Consentimento Livre e Esclarecido deste 
paciente ou representante legal para a participação neste estudo. 
 
 
-------------------------------------------------------------------------  
Assinatura do responsável pelo estudo Data         /       /        
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Anexo 2 - Parecer do Comitê de Ética e Pesquisa/ UNIFESP 
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Anexo 3 - Protocolo CPU e Dermatomiosite Juvenil  
 

RH______________________   RP___________ 
                                                         

Telefone: ________________________ 

(    ) Nome: _____________________________________ Idade: ______DN:_____________ 

Sexo : (    ) Fem   (    ) Masc   Raça:  (  ) caucasiana   (   ) Não-caucasiana 

Diagnóstico inicial: _______________________________________________________ 

Diagnóstico definitivo: ____________________________________________________ 

Idade do início dos sintomas:_____________ 

Tempo de evolução: ________________ (inìcio sintomas até ultima consulta) 

Tempo até o diagnóstico:_____________ 

 
Clínica 1  2 
Ry Completo      
Ry Incompleto   
Artrite      
Artralgia   
Fraqueza 
muscular   

  

Disfagia   
Dispnéia   
Alt. cutâneas   
Úlceras digitais   
Febre   
Outros   
CMAS   
 
Laboratório 1 2 
Hb/HT   
Leuco   
Linfo   
Plaquetas   
VHS / PCR   
TGO/TGP   
DHL/CK   
 
TTO / ANO 1 2 
CTC   
IS   
OUTROS   
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• Auto-Anticorpos:   
ANO 1 2 
FAN   
FAN Hep 2   
DNA   
Anti-RO   
Anti-LA   
Anti-Sm   
Anti-RNP   
ACL IgG   
ACL IgM   
CH50/ CH100   
C2   
FR   
anti-Scl70   
anti-PM-Scl   
anti-centrômero   
 

• CPU: 
ANO 1 2 
IVP   
Capilar/ mm   
Enovelado   
Arbusto   
Ectasiado   
Megacapilar    
Bizarro   
Deleção   
Hemorragia/D   
Hemorragia/L   
Cor fundo   
Visibilidade geral   
Padrão 
predominante 

  

Conclusão:  
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Protocolo CPU e Fenômeno de Raynaud 
RH_____________________   RP___________ 

Telefone: ________________________ 

(    ) Nome: _____________________________________ Idade: _____DN:_____________ 

Sexo : (    ) Fem   (    ) Masc   Raça:  (  ) caucasiana   (   ) Não-caucasiana 

Diagnóstico inicial: _______________________________________________________ 

Diagnóstico definitivo: ____________________________________________________ 

Raynaud primário (    )     Raynaud secundário  (     ) 

Idade do início dos sintomas:_____________ 

Tempo de evolução: ________________ (inìcio sintomas até ultima consulta) 

Tempo até o diagnóstico:_____________ 
 
Clínica 1  2 
Ry Completo      
Ry Incompleto   
Artrite      
Artralgia   
Fraqueza 
muscular   

  

Disfagia   
Dispnéia   
Pele   
Úlceras digitais   
Febre   
Outros   
 
Laboratório 1 2 
Hb/HT   
Leuco   
Linfo   
Plaquetas   
VHS / PCR   
TGO/TGP   
DHL/CK   
 
 
 
TTO / ANO 1 2 
Adalat   
Outros:   
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• Auto-Anticorpos:   
ANO 1 2 
FAN   
FAN Hep 2   
DNA   
Anti-RO   
Anti-LA   
Anti-Sm   
Anti-RNP   
ACL IgG   
ACL IgM   
CH100   
C2   
FR   
anti-Scl70   
anti-PM-Scl   
anti-centrômero   
 

• CPU: 
 

ANO 1 2 
IVP   
Capilar/ mm   
Enovelado   
Arbusto   
Ectasiado   
Megacapilar    
Bizarro   
Deleção   
Hemorragia/D   
Hemorragia/L   
Cor de fundo   
Visibilidade geral   
Padrão 
predominante 

  

Conclusão:   
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Anexo 4 – Tabela de dados de crianças e adolescentes com FRY 
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Anexo 5 – Tabela INTRA-FRY 
 
 

Avaliação intra-observador Fenômeno de Raynaud - Dra Teresa 
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Anexo 6 – Tabela INTER-FRY 
 
 

Avaliação inter-observador Fenômeno de Raynaud - Dra Teresa e Dra Daniela 
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Anexo 7 – Tabela de dados de pacientes com DMJ 
 

(Continua) 
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Anexo 9 – Tabela INTER-DMJ 
 
 

Avaliação inter-observador DMJ - Dra Teresa e Dra Daniela 
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