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RESUMEN 

 

La esclerosis sistémica es una enfermedad rara del tejido conectivo que se 

caracteriza por el engrosamiento de la piel y la afectación de diferentes órganos 

internos. El fenómeno de Raynaud (FR) suele ser la primera manifestación 

apareciendo en la mayoría de los pacientes y provocando isquemia. Sin embargo, 

las úlceras digitales (UD) solo están presentes en el 30%. La detección precoz de 

UD incipientes, con la consiguiente aplicación de un tratamiento adecuado, evitará 

pérdida de la capacidad funcional y complicaciones. 

Objetivos: localizar situaciones de isquemia grave e infecciones para establecer 

un protocolo para el tratamiento precoz del FR y las UD en la esclerodermia. Así 

como, evaluar la sensación subjetiva de calidad de vida y el grado de discapacidad 

digitomanual que padecen los pacientes. 

Material y métodos: se trata de un estudio observacional retrospectivo de 39 

pacientes reclutados en la consulta de Enfermedades Autoinmunes Sistémicas 

(EAS), del HCUV., al que se añade una encuesta de funcionalidad de las manos y 

calidad de vida y capilaroscopia. Mediante el análisis estadístico con el programa 

SPSS (versión 23) se determinaron las asociaciones más importantes entre las 

variables recogidas. Se procedió a la interpretación de los resultados en base a la 

bibliografía previa. 

Resultados: se han descrito las características de la muestra de pacientes 

analizada. Se ha comprobado que existe una relación de dependencia entre las 

úlceras digitales y otros factores predictores de morbimortalidad en la 

esclerodermia como son la enfermedad pulmonar intersticial y la hipertensión 

arterial pulmonar; así como con la disfunción digitomanual. 

Conclusiones: No se ha encontrado asociación entre los hallazgos de la 

capilaroscopia y la ausencia o presencia de úlceras. Aunque si existe asociación 

entre la presencia de capilares aberrantes y la disfunción digitomanual. 

Probablemente valores que indican disfunción manual importante, obtenidos a 

partir de los Test de Cochin e Índice de Kapandji, están asociados a la presencia 

de UD en algún momento de la evolución y a la presencia de hipertensión de la 

arteria pulmonar y/o enfermedad pulmonar intersticial. 
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INTRODUCCIÓN 

La esclerosis sistémica o esclerodermia, es una enfermedad crónica autoinmune 

caracterizada por una fibrosis cutánea y visceral con una vasculopatía proliferativa 

y obstructiva de los pequeños vasos sanguíneos. Una creciente evidencia apoya el 

papel de la microvasculopatía como el evento patogénico primario mediado por 

autoinmunidad(1) 

 
Originalmente, se ha clasificado la esclerodermia en dos tipos en función de la 

esclerosis de la piel: esclerodermia limitada (esclerosis de la piel distal a los codos 

y rodillas o de la cara) y esclerodermia difusa (el engrosamiento de la piel se 

extiende proximal a codos y rodillas o afecta al tronco). Actualmente, podemos 

encontrar dos grupos más: pre-esclerodermia (cambios capilaroscópicos y/  

o autoanticuerpos específicos de la enfermedad, pero sin engrosamiento de la piel 

ni afectación visceral) y sine esclerodermia (definida por la presencia de FR o un 

equivalente vascular periférico, otras características clínicas de esclerodermia tales 

como: hipomotilidad gastrointestinal, enfermedad pulmonar intersticial, hipertensión 

arterial pulmonar, cardiopatía, crisis renal y anticuerpos antinucleares positivos pero 

sin esclerosis cutánea)(2) 

 
El fenómeno de Raynaud (FR) y las úlceras digitales (UD) son las principales 

manifestaciones clínicas de la vasculopatía de la esclerosis sistémica. Ambos 

interfieren con la función de la mano y aumentan la posibilidad de complicaciones 

graves, influyendo así negativamente en la calidad de vida de los pacientes. 

 A diferencia del FR primario, la disfunción vascular que caracteriza a la 

esclerodermia incluye pérdida capilar, remodelación vascular y estrechamiento 

progresivo del lumen de las pequeñas arterias, produciendo isquemia. 

La isquemia digital persistente puede conducir a úlceras digitales que aparecen de 

manera temprana en el curso de la enfermedad y pueden considerarse un buen 

candidato como predictor de la evolución clínica y las complicaciones. 

Tras un año de evolución de la aparición del FR la tendencia a la aparición de UD 

aumenta significativamente, hasta alcanzar una probabilidad del 70% a los diez 

años de seguimiento.(3) 
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Aunque el FR sigue siendo el signo centinela para la sospecha y el diagnóstico de 

formas tempranas de esclerosis sistémica; el hecho de que las UD estén ausentes 

en pacientes clasificados como pre-esclerodermia, sin afectación de órganos, pero 

presentes en pacientes con afectación gastrointestinal y/o pulmonar, sugiere que 

las UD pueden considerarse, en algunos casos, un signo centinela para la evolución 

desde pre-esclerodermia a esclerodermia temprana con afectación de los órganos 

internos.(4) 

Hasta el 30% de los pacientes desarrollan úlceras digitales, dependiendo del 

subtipo clínico.(5) 

Como posibles factores de riesgo para el desarrollo de UD han sido identificados el 

sexo masculino, el inicio temprano del FR, la presencia de anti-Scl-70,  la presencia 

de hipertensión arterial pulmonar y la elevación de la tasa de sedimentación de 

eritrocitos.(6) 

Sin embargo, a pesar de su gran incidencia, la información clínica, inmunológica y 

capilaroscópica, así como la supervivencia de los pacientes que experimentaron al 

menos una úlcera digital, el curso de la enfermedad es heterogéneo. 

 
La capilaroscopia del lecho ungueal es uno de los diversos métodos no invasivos 

de bioingeniería utilizados para investigar la microcirculación de la piel. Es un 

examen eficaz para evaluar los cambios microvasculares en la circulación 

periférica; por lo tanto, tiene un papel importante para el diagnóstico de la esclerosis 

sistémica. En individuos sanos, el patrón clásico de los capilares puede observarse 

como un bucle cilíndrico con forma de horquilla, paralelo a la superficie de la piel 

en la uña de los dedos, tanto de las manos como de los pies. Los capilares pueden 

presentar también diversas variedades morfológicas, tales como: tortuosidades, 

ramificaciones, elongaciones, trombosis y dilataciones. Algunas de ellas visibles en 

individuos sanos. Sin embargo, en pacientes que padecen un FR secundario, al 

menos una o más de las deformaciones capilares están presentes. 

Las anormalidades del sistema vascular que afectan predominantemente a los 

pequeños vasos sanguíneos, no sólo aparecen en los dedos, sino también en 

órganos tales como pulmones, riñones y corazón.(7) 

En pacientes con esclerodermia ha podido observarse una dilatación de los 

capilares, así como un enlentecimiento del flujo. 
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En los pacientes que habían desarrollado ulceras digitales se ha descrito una 

reducción significativa de la densidad capilar, así como una mayor distancia 

intercapilar. Sin embargo, no se han descrito diferencias en relación a la dilatación 

de los capilares y las tortuosidades en pacientes con úlceras activas y pacientes 

que no las padecían.(8)(9) 

 
Además existen evidencias de que tanto las anomalías capilares antes citadas 

como la pérdida capilar, e incluso el curso de la enfermedad, están asociados a la 

presencia de autoanticuerpos específicos de la esclerodermia; tales como anti 

centrómero (Anti-CENPB),Anti-topoisomerasa I (anti-topo I), anti-ARN polimerasa I 

/ III (antiRNAP-III) y anti-Th / To. 

 
Existe una relación entre la reducción del número de capilares en el lecho pulmonar, 

íntimamente relacionada con la pérdida capilar del lecho ungueal y la gravedad de 

la hipertensión pulmonar que desarrollan algunos de los pacientes con 

esclerodermia; aunque no está demostrado que existan diferencias en los patrones 

capilaroscópicos entre aquellos pacientes con esclerodermia que presentan 

hipertensión pulmonar y aquellos que no la presentan. 

Por otro lado, aquellos pacientes con historia de UD presentan un mayor riesgo 

cardiovascular y una menor supervivencia, ya que se asocia con la aparición de 

hipertensión en la arteria pulmonar. Siendo las UD y la hipertensión pulmonar los 

principales indicadores de gravedad en el curso de la enfermedad.(10) 

 
Ha podido objetivarse que la presencia de UD afecta a menudo a uno o varios 

dedos de ambas manos, asociándose significativamente con el dolor, medido a 

través de la EVA y la discapacidad de la mano, valorada mediante el Test de 

Cochin.(11) 

Para valorar la calidad de vida de los pacientes con esclerodermia pueden utilizarse 

encuestas de calidad de vida o salud percibida tales como el HAQ (Health 

Assessment Questionnaire), que consta de 20 ítems que valoran 8 categorías 

(vestirse y asearse, levantarse, comer, caminar, higiene personal, alcanzar objeto, 

presión y otros), el test de funcionalidad de las manos de Cochin, el test de Kapandji 

y la escala de Valoración de compromiso bucal (Mouth Handicap in Systemic 

Sclerosis: MHISS, que consiste en 12 ítems sobre actividades de la vida diaria 

involucrando la boca y fisonomía del rostro).(12) 
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Ha podido observarse que la movilidad de las manos no cambia significativamente 

durante los primeros años de enfermedad, aunque la flexión y extensión del dedo 

se deterioraron en más del 50% de los pacientes, mientras que la pronación se 

deterioró en sólo unos pocos pacientes(13) 

 
OBJETIVOS 

 
1. Establecer un protocolo en el tratamiento del FR en la esclerodermia que evite la 

isquemia grave. 

2. Detectar situaciones de riesgo que permitan protocolizar la prevención de 

padecer infecciones locales en el contexto de las UD. 

3. Evaluar la sensación subjetiva de calidad de vida y el grado de discapacidad 

digitomanual para crear pautas de actuación que permitan establecer el mejor 

tratamiento específico, local y general que disminuya la morbimortalidad. 

 
MATERIAL Y MÉTODOS 

 
Diseño 
 
Estudio observacional retrospectivo, al que se añade una encuesta de calidad de 

vida (ver Anexo 4) y capilaroscopia (ver Anexo 3 y 5) en el momento de la recogida 

de datos. 

 

Duración 

Tres meses 

 
Estructura 

El estudio se divide en dos partes: 

1.Recogida de las variables provenientes de la historia clínica del paciente, 

capilaroscopia y encuestas de calidad de vida en una base de datos. 

2.Aplicación de la metodología estadística. 

 
Sujetos de estudio 

Los participantes en el estudio han sido reclutados en el servicio de Medicina 

interna, consulta de Enfermedades Autoinmunes Sistémicas (EAS), del Hospital 

Clínico Universitario de Valladolid. Se han reclutado 39 pacientes.  
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Criterios de inclusión  

Pacientes con una edad > 18 años, diagnosticados de esclerodermia sistémica 

según los criterios de la ACR/EULAR para la clasificación de la esclerodermia 

sistémica 2013 (ver tabla en Anexo 1), que hayan dado su consentimiento 

informado para la participación en proyectos de investigación, así como para la 

realización de una encuesta de calidad y la utilización de fotografías sobre las 

lesiones que padecen en la piel. 

 
Criterios de exclusión  

Pacientes que no hayan dado su consentimiento.  

 

Aspectos éticos 

Se han seguido las directrices nacionales e internacionales, código deontológico, 

declaración de Helsinki y la normativa legal sobre la confidencialidad de los datos 

(ley orgánica 15/1999 de 13 de Diciembre de Protección de Datos de Carácter 

Personal) 

 

Variables recogidas 

Ver anexo 2,3 y 4 

Encuestas de calidad de vida: 

Se han utilizado los resultados provenientes de tres test que valoran la 

funcionalidad de las manos en este estudio: 

• Health Assesment Questionaire (HAQ): test autoadministrado consistente en 

20 ítems que valoran 8 esferas: vestirse y asearse, levantarse, higiene, 

comer, caminar, alcanzar, prensión y otras. El resultado del test se obtiene 

de la media de las puntuaciones más altas de cada categoría, siendo: 0(sin 

ninguna dificultad), 1(con alguna dificultad), 2(con mucha dificultad) y 

3(incapaz de hacerlo) los posibles valores asignados para cada ítem. 

La puntuación del HAQ puede oscilar entre 0 (no incapacidad) y 3 (máxima 

incapacidad). Un cuestionario con menos de 6 áreas contestadas, carece de 

validez. 

• Test de Cochin: Consiste  en  un  cuestionario administrado  de  18  

preguntas,  cada  una  con  un  resultado  posible  del  0  (sin dificultad) al 5 

(imposible de realizar) y un resultado total máximo posible de 90, con el  
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objetivo de evaluar funcionalidad de las manos  en  actividades de  la  vida 

diaria. Considerándose una incapacidad moderada aquellos con 

puntuaciones superiores a 20. 

• El test de Kapandji Modificado (IK): está validado para evaluar funcionalidad 

y movilidad de la mano, utiliza mediciones simples y fácilmente reproducibles 

de la movilidad de la muñeca, oposición del pulgar y flexo-extensión de los 

dedos largos. Consiste en 3 subíndices  con  un  resultado posible de 0 (peor 

movilidad) hasta 100(mejor movilidad). Considerándose una buena 

funcionalidad de las manos aquellos individuos con un índice por encima de 

60 puntos. 

Método de trabajo 

El estudio se realizó en dos fases.  

La primera duró aproximadamente dos meses. Se administró una encuesta de 

calidad de vida y realizó capilaroscopia (Anexo 5) a los pacientes y se recopilaron 

los datos de las variables antes citadas de los mismos. 

Para ello el equipo analizó las historias clínicas tanto digitales como físicas 

custodiadas en el Hospital Clínico Universitario de Valladolid. 

En un segundo tiempo se unificaron los datos en una base de dato creada en 

Microsoft Access. Se procedió a realizar el análisis descriptivo completo de la 

muestra ayudándose de programa SPSS versión 23. Los resultados que se 

extrajeron fueron expresados en porcentajes y medias.  

También se realizó un estudio analítico, utilizando los parámetros anteriormente 

calculados. Mediante test de independencia basados en la prueba T-student se 

extrajeron resultados en forma de asociaciones entre distintas variables. Los datos 

obtenidos se han utilizado para demostrar la hipótesis inicial de que las úlceras 

digitales y la isquemia grave están asociadas a un curso más agresivo de la 

enfermedad. 
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RESULTADOS  
 
Descripción de la muestra  
 
De los 39 pacientes estudiados, 7 fueron hombres (18%) y 32 mujeres (82%). El 

rango de edades de la muestra fue de 25 a 84 años, situándose la media en 61,38 

años con una dispersión del 13,5%. 

La media de años de evolución de la enfermedad fue de 8,5años, siendo de menos 

de 10 años de evolución en el 77,1% de los pacientes. 

 
Con respecto al tipo de esclerodermia el 59% presentaron esclerodermia limitada, 

el 28% presentaron esclerodermia difusa y un 10,3% presentaron sine 

esclerodermia. 

 
Atendiendo a las manifestaciones de la enfermedad, el 38,5% de los pacientes 

padecía afectación pulmonar intersticial, el 33,3% hipertensión de la arteria 

pulmonar (HAP), el 15,4% afectación cardiaca, el 35,9% afectación 

gastrointestinal y el 30,8% úlceras digitales en el diagnóstico o durante la 

evolución. 

 
En cuanto a la autoinmunidad el 89,7% de la muestra presentaba ANA positivo, el 

15,4% antiRo, el 2,6% antiLa, el 33,3% AntiScl-70(el 67% de los que presentaban 

úlceras y el 62% de lo que no), el 2,6% AntiRNP, el 35,8% anticentrómero y 

ninguno presentaba AntiPmScl y AntiSm positivos. 

 
Los valores obtenidos medios en el ecocardiograma en nuestra selección de 

pacientes con esclerodermia fueron: PSAP de 31,37mmHg y TAPSE de 65,06. 

 
En referencia al test de la marcha la distancia media recorrida fue de 514,06 

metros con una media de desaturaciones de 0.91, siendo 0 el mínimo de 

desaturaciones en el test y 6 el máximo de estos eventos 

Los valores obtenidos en la espirometría fueron los siguientes: DLCO 74,47% del 

teórico, CVF media 115,53 del teórico y FEV1 medio de 105,9 %. 

 
Cuando se realizó un estudio entre la presencia de úlceras y su relación con la 

presencia de capilares dilatados en la capilaroscopia se encontró que el 60% de 

los pacientes que padecían úlceras no presentaban imágenes de dilatación; y 
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además los pacientes que no padecían úlceras sólo el 14% no presentó dilatación 

en la capilaroscopia. Se encontraron megacapilares en el 20% de los pacientes 

con úlceras y en el 35% de los pacientes sin úlceras. 

 

Tabla 1. Patrón de dilatación capilaroscópico en función de la presencia de úlceras 

 

Los resultados de las escalas de calidad de vida y funcionalidad de las manos 

fueron los siguientes: para el HAQ se obtuvo una media de 21 puntos, para el Índice 

de Kapandji Modificado en la mano derecha se obtuvo una puntuación media de 

46,24 y para la mano izquierda de 45,76, y para el Test de Cochin se obtuvo una 

puntuación media de 14.29. 

 

Tabla 2. Medias y desviaciones típicas obtenidas de las encuestas. 

  HAQ Kapandji izquierdo Kapandji derecho Test de Cochin 

N 21 21 21 21 

Media  0.66 46.24 45.76 14.29 

DT 0.82 10.11 9.76 22.05 

 

 

Estudio de correlación estadística 

Cuando se hizo un estudio analítico entre las variables estudiadas pudo objetivarse 

que no existía asociación estadística entre la presencia o no de úlceras al 

diagnóstico o durante la evolución y los hallazgos en la capilaroscopia. (p- 

valor>0.05). 

 

 

 

   DILATACIÓN CAPILAR  

   No dilatación Leve Moderada Extrema (megacapilares)  
Úlceras  No 2 3 4 5 14 

  Sí 3 1 0 1 5 

Total   5 4 4 6 19 
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Tabla 3. Asociación entre la presencia de úlceras y hallazgos de la capilaroscopia. 

 

Si pudo observarse que existía asociación con un p-valor de 0.03 entre el hallazgo 

de ramificaciones en almena en la capilaroscopia y una puntuación alta en el Test 

de Cochin, que indica dificultad moderada-severa en el desempeño de actividades 

manuales.  

Tabla 4. Tabla p-valores para la relación de la capilaroscopia con las encuestas de 

funcionalidad de las manos. 

 

A pesar de que el pequeño tamaño de la muestra de los pacientes que padecen 

úlceras no permite establecer asociaciones estadísticamente significativas entre la 

existencia de úlceras y el resto de parámetros evaluados en la capilaroscopia, si ha 

podido observarse una clara tendencia en padecer o no úlceras con las siguientes 

variables: 

  
No 
dilatación Dilatación 

No 
tortuosidades Tortuosidades 

No 
ramifificaciones Ramificaciones 

No 
úlceras 2 12 5 10 10 5 

Úlceras 3 2 3 2 4 1 

 p-valor =0.08  p-valor =0.34  p-valor =1  

  HAQ Kapandji izquierdo Kapandji derecho Test de Cochin 

No dilatación capilar 0.235 NA NA NA 

Megacapilares 0.488 0.799 0.281 NA 

Tortuosidades simples 0.739 0.873 0.885 0.992 

Tortuosidades en s 0.912 0.18 0.384 0.39 

Tortuosidades en 
tirabuzón 0.873 0.118 0.25 0.95 

Tortuosidades en ovillo 0.797 0.175 0.362 0.373 

Patrón en banco de peces 0.881 0.27 0.325 0.581 

Ramificaciones en cactus 0.71 0.194 0.122 0.96 

Ramificaciones en almena 0.043 0.404 0.96 0.003 

Telangiectasias 0.376 0.643 0.381 0.35 

Hemorragias NA NA NA NA 

Fondo 0.892 0.985 0.86 0.988 

Visibilidad General 0.133 0.119 0.08 0.922 
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En primer lugar, ha podido observarse que un 80% de los pacientes sin úlceras 

presentaban una media de puntación en el Test de Cochin inferior a 20, lo que 

indica una disfunción de las manos nula o ligera; mientras que un 20% de los 

pacientes sin úlceras presentaron una disfunción manual moderada-severa (Test 

de Cochin superior a 20). 

De los pacientes con úlceras un 40% presentaron una disfunción leve o nula, 

mientras que el 60% de ellos moderada-severa.   

Figura 1. Relación entre la presencia de úlceras y resultado en el Test de Cochin 

 

 

El total de los pacientes que no presentaron ni enfermedad pulmonar intersticial y/o 

hipertensión arterial pulmonar tuvieron un Índice de Kapandji Modificado(IK) 

superior a 60, lo que supone una buena movilidad manual. Mientras que un 25% 

de los pacientes que presentaron un IK inferior a 60, presentando una movilidad 

manual reducida.  
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Figura 2 y 3. Relación entre el Índice de Kapandji y la presencia de hipertensión 

en la arteria pulmonar y/o enfermedad pulmonar intersticial. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 
15 

 

Por otro lado, el 86% de los enfermos con una DLCO baja (inferior a 60) presentaron 

con un IK mayor a 60, mientras que un 90% de los pacientes con una DLCO en 

valores normales (superiores a 60) presentaron un IK superior a 60.  

Figura 4. Relación entre el Índice de Kapandji y los valores de DLCO. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

DISCUSIÓN 

El objetivo final de este trabajo es ayudar a desarrollar una herramienta clínica 

eficaz para predecir la evolución de la esclerosis sistémica en un determinado 

paciente. Para ello hemos estudiado una serie de variables e índices medidos en 

un momento dado, predictoras de morbimortalidad, junto con los hallazgos 

obtenidos en la capilaroscopia, con la intención de acotar el riesgo de padecer 

complicaciones futuras que implican una peor calidad de vida y un mayor gasto 

sanitario. 

Los resultados de las encuestas de funcionalidad manual y calidad de vida (HAQ, 

test de Cochin e Índice de Kapandji modificado) señalan que la mayor parte de los 

pacientes presentaban una movilidad de las manos buena con una afectación para 

el desempeño de las actividades de la vida diaria evaluadas, nula o ligera.  
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Los hallazgos en la capilaroscopia del lecho ungueal, que nos aporta criterios en el 

diagnóstico de la enfermedad, no estaban asociados con la presencia de úlceras 

digitales. Es decir, no se ha encontrado una asociación estadísticamente 

significativa entre este fenómeno y la presencia de dilatación, pérdida capilar, 

ramificaciones, tortuosidades, hemorragias o trombosis. Aunque si se ha detectado 

asociación entre las ramificaciones en almena y puntuaciones elevadas en el Test 

de Cochin (p-valor=0.003), que indica dificultad moderada-severa en el desempeño 

de actividades manuales. Esto podría ser debido a que la esclerodermia severa que 

presentan estos pacientes, por tanto, con un mayor índice de Rodnan, está 

relacionada con mayor pérdida capilar y posterior neoformación de capilares 

aberrantes, como es el caso de las ramificaciones en almena. 

Hemos obtenido que el número de pacientes con úlceras en nuestro registro es 

bajo, por lo que es complicado encontrar asociaciones estadísticamente 

significativas, pero si ha podido observar una tendencia entre la presencia de 

úlceras y determinadas variables. 

Se ha podido objetivar la tendencia en aquellos pacientes que no han tenido úlceras 

durante su enfermedad a presentar un Test de Cochin con puntuaciones inferiores 

a 20, es decir, una buena funcionalidad de las manos; mientras que aquellos que 

han padecido úlceras en algún momento suelen presentar una disfunción manual 

moderada o severa. 

Todos los pacientes que presentaron un IK correspondiente a movilidad reducida 

presentaban hipertensión pulmonar o enfermedad pulmonar intersticial, es decir, 

estados más avanzados de la esclerosis sistémica. Mientras que aquellos pacientes 

con estados menos avanzados, que no presentaron enfermedad pulmonar, 

obtuvieron un IK correspondiente a una buena movilidad manual. 

No ha podido establecerse una clara relación entre la difusión pulmonar y la 

existencia de úlceras en nuestros pacientes a pesar de que sí parece haberla entre 

la afectación pulmonar y la aparición de úlceras digitales. 
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CONCLUSIONES 

 

1. Se ha encontrado asociación entre la presencia de capilares aberrantes en 

la capilaroscopia y la disfunción manual moderada-severa, medidos con los 

tests Cochin y Kapandji modificado.  

2. Valores indicadores de disfunción manual moderada o severa, obtenidos de 

los test de Cochin e Índice de Kapandji, parecen estar asociados a la 

presencia de úlceras digitales en algún momento de la evolución y a la 

presencia de hipertensión arterial de la arteria pulmonar y/o enfermedad 

intersticial 
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ANEXOS: 

ANEXO 1. CRITERIOS ACR/EULAR 2013 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

ANEXO 2. Variables recogidas 

Sexo (H/M)  

Edad (años)  

Enfermedades previas:(Sí/No)  
- HTA  

- DM 1-2  

- Cardiopatía isquémica  

- Valvulopatías  

- FA  

- EPOC  

- Depresión  

- Ansiedad

Tabaquismo (Sí/No)  

Tipo de esclerodermia (limitada/difusa)  

Años de evolución (número)  

Afectación: (Sí/No)  

- Pulmonar intersticial  

- % afectación pulmonar  

- HAP  

- Cardiaca  

- Gastrointestinal
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Úlceras: (Sí/No)  
- Número  

- Digitales EESS  

- EEII  

- Ingresos por úlceras digitales  

- Amputación  

- Simpatectomía  

- Infección del lecho de la úlcera  

- Calcinosis  

 
Tiempo de evolución desde el diagnóstico hasta la aparición de las úlceras (años)  
 
Tratamiento actual dosis/día:  
- Corticoides  

- Colchicina 

- IECA  

- ARAII  

- AAS  

- Clopidogrel 

- Diltiazem 

- Amlodipino  

- Nifedipino 

- Bosentan 

- Sildenafilo 

- Alprostadil 

- Iloprost 

- Metotrexato 

- Ciclofosfamida 

- Micofenolato 

- Azatioprina 
 

 
Tratamientos previos: (Sí/No)  
- Corticoides  

- Colchicina 

- IECA  

- ARAII  

- AAS  

- Clopidogrel 

- Diltiazem 

- Amlodipino  

- Nifedipino 

- Bosentán 

- Sildenafilo 

- Alprostadil 

- Iloprost 

- Metotrexto 

- Ciclofosfamida 

- Micofenolato 

- Azatioprina 

- OCD  
 

 
Tiempo de evolución entre inicio de inhibidores de endotelina e inicio de HAP (años)  
 
Ecocardiograma:  
- PSAP (mmHg)  

- TAPSE (mmHg)  

- IT (Sí/No)  

- FEVI (%)  

- Valvulopatía izquierda (grado III-IV) 
(Sí/No)  
 

Pruebas funcionales: (%)  
- FVC  

- FEV1  

- FEV1/FVC  

- RV  

- TLV  

- RV%TLC  

- DLCO  

- VA  

- DLCO/VA  
 

 
Test de la marcha de los 6 minutos:  
- Distancia recorrida (m)  

- Escala de Borg  

- Desaturaciones (numero)  
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Analítica:  
- Leu (u/mm3)  
- Linfo (u/mm3)  
- Hb (g/dl)  
- Hcto (%)  
- Plaq (u/mm3)  

- Cr (mg/dl)  
- Urea (mg/dl)  
- Na (mEq/L)  
- K (mEq/L)  
- Cl (mEq/L)  

- GOT (mU/ml)  
- GPT (mU/ml)  
- GGT (mU/ml)  
- LDH (mU/ml)  
 

 
Anticuerpos: (Sí/No)  
- ANA  

- antiRo 

- antiLa 

- antiSm 

- antiRNP 

- antiScl-70)  

- antiPm 
 

ANEXO 3. CAPILAROSCOPIA: 

1.ESTUDIO CAPILAR CUALITATIVO 

1.1. Dilatación capilar 

Generalizada/limitada 

Difusa/distal 

Simétrica/asimétrica 

Grado: No dilatación/Leve/ Moderada/Grave 

1.2. Deformidades capilares (si/no): 

 Tortuosidades: Simples/ En S/En ovillo/ En tirabuzón 

 Ramificaciones: Simples/ En cactus/ En almena/ Arborescentes 

 Patrón en banco de peces: Ausente/ Difuso/ Por áreas 

2.ESTUDIO CAPILAR CUANTITATIVO 

 Capilares por mm 

 Longitud capilar 

 Pérdida: normal/ ligera/ limitada/ difusa 

3.FUNCIONAMIENTO CAPILAR 

Normal  Flujo lento Flujo granular 

Vasomotricidad; ++++ 

Trombosis capilares (si/ no) 

4.TEJIDOS CAPILARES 

Vénula 

Teleangiectasias 

Sudoración 

Hemorragias  

Fondo  

5.VISIBILIDAD: Buena/ Regular/ Mala 
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ANEXO 4: ENCUESTAS DE FUNCIONALIDAD DE LAS MANOS: 

1.TEST DE COCHIN 
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2.HAQ:Health Assessment Questionaire 

 

 

3.ÍNDICE DE KAPANDJI MODIFICADO 
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ANEXO 5: RESULTADOS OBTENIDOS EN LA CAPILAROSCOPIA 

 

 

FIGURA 1                                                             FIGURA 2                                                                 FIGURA 3 

 

FIGURA 4                                                                   FIGURA 5                                                        FIGURA 6 

 

 

FIGURA 7                                                                   FIGURA 8                                                              FIGURA 9 

 

 

 

Ramificaciones en cactus: Figuras 1 y 2. 

• Hemorragias: Figuras 3 y 4. 

• Megacapilares: Figuras 5 y 6. 

• Tortousidades en ovillo: Figura 7 

• Pérdida capilar: Figuras 8 y 9. 
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