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MOTS CLES Résumé La capillaroscopie est un outil non invasif permettant d’étudier sur le plan qualitatif
Phénomeéne de et quantitatif la microcirculation au niveau du repli sus-unguéal proximal. Elle est de plus en plus
Raynaud ; utilisée en dermatologie, médecine vasculaire et rhumatologie. Plus récemment, Uintroduction
Capillaroscopie ; de la vidéo-capillaroscopie a permis le stockage des images et le suivi de ’évolution des ano-
Sclérodermie ; malies capillaroscopiques au cours du suivi des patients présentant une sclérodermie ou une
Connectivites ; connectivite mixte. L’évaluation qualitative et quantitative des capillaires dermiques et de leur
Paysage organisation permet aisément de distinguer un paysage capillaroscopique normal au cours d’un
sclérodermique phénomeéne de Raynaud primaire, d’un paysage sclérodermique au cours d’un phénomene de

Raynaud secondaire, avec un risque tres élevé d’évolution ultérieure vers une sclérodermie.
En dehors de son role diagnostique important pour différencier les phénoménes de Raynaud
primaire et secondaire, la capillaroscopie peut étre utilisée pour évaluer le risque de surve-
nue d’ulceéres digitaux et de complications viscérales chez les patients atteints de sclérodermie.
Enfin, la capillaroscopie est utile au diagnostic différentiel des connectivites entre elles, pour le
diagnostic étiologique des nécroses digitales, dans les syndromes sclérodermiformes ou pseudo-
sclérodermiformes et pour le diagnostic étiologique des pneumopathies interstitielles diffuses.
© 2014 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
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Summary Nail-fold capillaroscopy is a non-invasive tool to study the microcirculation and
is increasingly being used in dermatology, angiology and rheumatology. More recently, the
use of video-capillaroscopy has allowed computer storage of capillaroscopic images (video-
capillaroscopy), enabling evaluation of changes in capillaroscopic abnormalities during the
follow-up of patients with systemic sclerosis or mixed connective tissue disease. Qualitative
and quantitative assessment of the nail-fold dermal capillaries and of their organization can
readily distinguish between a normal capillaroscopic pattern in primary Raynaud phenomenon
and a specific sclerodermic pattern in secondary Raynaud phenomenon carrying a very high risk
of systemic sclerosis. Apart from its important role as a diagnostic tool for distinguishing bet-
ween primary and secondary Raynaud phenomenon, capillaroscopy is now used to predict the
risk of development of digital ulcers and of future visceral complications in patients with syste-
mic sclerosis. Moreover, nail-fold capillaroscopy is essential for differential diagnosis between
connective tissue diseases, for the etiologic diagnosis of digital necrosis and diffuse interstitial

lung disease, and in sclerodermiform syndromes.
© 2014 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.

La capillaroscopie permet de visualiser de facon non inva-
sive la morphologie et |’organisation des capillaires situés
dans le repli sus-unguéal proximal, grace a un microscope
et a de Uhuile a immersion. Les premiéres capillaro-
scopies ont eu lieu au début du vingtieme siecle en
Allemagne, suivies par la publication en 1922d’un pre-
mier ouvrage décrivant et illustrant par des aquarelles
les principales anomalies observées [1]. Cette technique
d’étude de la microcirculation, appliquée a la recherche
clinique, a connu depuis une trentaine d’années un regain
d’intérét en Europe et aux Etats-Unis, tout d’abord dans
le phénoméne de Raynaud primaire et secondaire, puis
dans la sclérodermie. Grace a I’amélioration technique des
outils de capillaroscopie, et surtout grace au développe-
ment de la vidéo-capillaroscopie, permettant de stocker
d’une année sur l'autre les images d’un méme malade
et de les comparer, les indications de la capillaroscopie
s’élargissent considérablement depuis 10ans, non seule-
ment pour le diagnostic mais également pour le pronostic
des connectivites. L’analyse des anomalies qualitatives et
quantitatives observées en capillaroscopie est trés proche
du raisonnement dermatologique, visuel, basé sur l’analyse
des lésions primaires, proche d’ailleurs de la dermatosco-
pie, d’ou la facilité des dermatologues a se former dans ce
domaine.

La microcirculation est essentiellement dermique super-
ficielle. A I’aide d’un grossissement x 100a 200, on visualise
les anses capillaires, situées dans les papilles dermiques,
distribuées a partir de plexus sous-papillaires. Dans le
repli sus-unguéal, les anses capillaires prennent une orien-
tation paralléle a la surface cutanée, permettant ainsi
leur visualisation. Le plexus artériel est issu d’une arté-
riole terminale prenant un trajet ramifié et paralléle
a la surface de la peau. Chaque anse capillaire pré-
sente donc une branche afférente fine artérielle et
une branche efférente un peu plus dilatée veineuse,
retournant dans le systéme veineux des plexus sous-
papillaires.

Comment réaliser une capillaroscopie?
Matériel et conditions d’examen

Une capillaroscopie est réalisée a température ambiante,
entre 22 et 26 °C pour éviter la vasoconstriction, en position
assise sur tous les doigts des deux mains sauf les pouces. Il
est recommandé de ne pas appliquer de vernis a ongles et
de ne pas consommer de tabac avant l’examen. Une goutte
d’huile de cédre ou, a défaut, de paraffine est appliquée a la
base de l’ongle. L’observation est réalisée grace a une épi-
illumination en lumiere froide et un microscope, permettant
un grossissement entre 20et 200. La vidéo-capillaroscopie
est le couplage du microscope a une caméra numérique
haute définition et un ordinateur. L'image est alors visible
sur ’écran de ordinateur, ou elle peut étre figée puis archi-
vée. Sur ’image figée, on peut facilement zoomer, déplacer
une regle de mesure de 1 mm permettant le comptage fin
des capillaires, ou mesurer la distance entre deux points
comme le diametre des vaisseaux (Fig. 1 et 2). L’examen des
ongles des orteils n’est pas réalisé car il est beaucoup plus
difficile en pratique et surtout peu informatif [2]. Une hyper-
kératose du repli sus-unguéal peut étre un facteur limitant
la visualisation des capillaires, de méme qu’une pigmenta-
tion cutanée intense. Seuls les capillaires fonctionnels sont
visualisés, puisque ce qu’on voit n’est pas la paroi du capil-
laire, mais le flux sanguin qui moule celui-ci.

Evaluations quantitatives

Les mesures quantitatives relevées sont :

e la densité capillaire par millimetre, mesurée sur chaque
doigt, avec calcul d’une moyenne. La densité est plus
faible sur le cinquiéme doigt. La mesure a lieu a la base
des capillaires de la premiére rangée ; tous les capillaires
au-dessus de la mire sont comptés, y compris ceux qui
sont plus courts ou flous car situés dans un plan diffé-
rent (Fig. 1). Une réduction de la densité capillaire est
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Figure 1.  Capillaroscopie normale avec mire de 1 mm. Capillaires Figure 3.  Plage avasculaire ou déserte : zone avec un nombre de
paralléles, en U inversés. Densité capillaire de 11/mm. capillaires inférieure a 2/mm (mire en vert de 1 mm de longueur).

définie par un nombre de capillaires inférieur a 9/mm, la
raréfaction capillaire par un nombre inférieur a 7/mm;
e la taille des capillaires, c’est-a-dire le diamétre des
anses;
e la présence ou non de plages dites désertes ou avascu-
laires, c’est-a-dire de zones ou la densité capillaire est
inférieure a 2 capillaires/mm (Fig. 3).

Evaluation qualitatives

L’analyse qualitative de ’architecture capillaire reléve:

¢ la forme des capillaires, en U inversé, paralléles entre
eux et a l’axe du doigt (Fig. 1). On peut observer des
distorsions plus ou moins importantes, des boucles, des
pertes du parallélisme des parois (Fig. 4);

¢ la forme des parois capillaires, paralléles, avec une anse
afférente plus fine (8a 10 um) que ’anse efférente (10a

14 um), sans sac &.mévrysmal m: él'argissement d‘u sommet. Figure 4. Dystrophie mineure: anse en créneau (fléche) ; papilles
On ne parle de dilatation capillaire qu’au-dela de 20 pm dermiques bien visibles (halo clair au-dessus des anses capillaires)
de diametre (Fig. 5); (croix).

o [’organisation des capillaires: en cas de désorganisation,
il y a perte du parallélisme des anses entre elles et de
leur alignement ;

Figure 5. Capillaires dilatés (a distinguer des mégacapillaires),
sans raccourcissement du capillaire, de diameétre <50 um.
Figure 2.  Mesure du diamétre d’un mégacapillaire (ici 143 um).
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Figure 6.
pillaire.

Hémorragie en pile d’assiettes au-dessus d’un mégaca-

e la couleur du fond, c’est-a-dire du tissu péri-capillaire :
rose, pale ou foncé;

e la qualité du flux capillaire, continu ou discontinu
(sludge), lorsque l’on voit la progression des globules
rouges dans la lumiére a fort grossissement ;

e la présence d’cedéme (flou de ’image, halos autour des
papilles) ;

e la présence d’hémorragies qui migrent du sommet des
capillaires, en assiettes empilées, vers la lunule (Fig. 6).

Dermatoscopie

L'utilisation d’un dermatoscope, grossissant de 10a 20 fois,
permet d’identifier les principales anomalies qualitatives
d’un paysage sclérodermique avec notamment visualisation
des hémorragies, des mégacapillaires et des plages désertes
[3,4]. Cependant, le dermatoscope ne permet pas une éva-
luation quantitative de qualité, notamment de la densité
capillaire, ni un suivi capillaroscopique (Fig. 7).

Figure 7. Aspect pouvant évoquer la présence de mégacapil-
laires et/ou d’hémorragies en dermatoscopie (x 10), alors qu’il
s’agit d’hémorragies banales en capillaroscopie (x 100), sans pay-
sage sclérodermique.

Figure 8. Nombreux mégacapillaires, disparition des capillaires
normaux sur la premiére rangée de capillaires. CEdéme responsable
d’un flou.

Capillaroscopie normale, capillaroscopie
non spécifique

Capillaroscopie normale

Une capillaroscopie normale est caractérisée par une orga-
nisation réguliere des capillaires, en U inversé, répartis de
facon homogeéne sur le repli unguéal, paralléles entre eux
avec une densité comprise entre 9 et 14 capillaires/mm, tou-
jours supérieure a 8. Le diameétre des anses est inférieur a
20 um (Fig. 1et 2).

Dystrophies mineures

Des anomalies non spécifiques, ou dystrophies mineures,
peuvent étre observées mais en nombre faible, inférieur
a 15% des capillaires: distorsion en créneau, en caducée
ou en boucle (Fig. 8). Des dilatations capillaires peuvent
étre observées. Elles sont définies par des anses de diametre
compris entre 20 um et 50 pum.

Principales anomalies capillaroscopiques
Dystrophies majeures

Les dystrophies majeures sont les mégacapillaires (Fig. 8),
les capillaires ramifiés (Fig. 9) ou en feuilles de fougéres
(bushy capillaries) et les capillaires régressifs ou thrombo-
sés, difficiles a visualiser car fins et sans flux.

Le mégacapillaire est un capillaire trés dilaté sur son
sommet et sur ses branches, mesurant plus de 50 um de
diameétre. Les anses peuvent étre peu dilatées initialement
et le mégacapillaire assez homogéne. Les anses se dilatent
a partir du sommet et deviennent plus courtes. Le dia-
meétre d’une anse est alors supérieur a 50 um. S’il n’y a pas
d’espace entre les deux anses, la mesure de leur largeur
totale (les 2 anses ensemble) est supérieure a 100 um. Des
mégacapillaires assez homogénes et symétriques peuvent
étre associés a des mégacapillaires plus irréguliers, avec
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Figure 9. Capillaires ramifiés, en feuilles de fougeres, témoi-
gnant d’une néo-angiogeneése.

des dilatations anévrysmales (Fig. 10), sur le sommet ou
sur les anses efférente et afférente. Des microhémorra-
gies sont fréquentes en présence de mégacapillaires. Elles
témoignent d’une souffrance endothéliale, responsable
d’une extravasation d’hématies au-dessus des sommets
des capillaires, souvent en piles d’assiettes (Fig. 6). Les
hémorragies post-traumatiques sont plus isolées, en nappes
(Fig. 11).

Les capillaires ramifiés sont des capillaires avec des
branches treés irréguliéres, hétérogénes, survenant dans des
zones de faible densité capillaire, probablement par néo-
angiogenése due a "hypoxie [5].

Désorganisation du réseau capillaire

La désorganisation du réseau capillaire, avec perte du
parallélisme des anses et de l’alignement des rangées,
s’observe a un stade plus tardif, associant a la fois des
zones peu vascularisées, de faible densité capillaire et
des zones de néo-angiogenese capillaire dues a [’hypoxie :
dilatation et ascension des plexus, dystrophies ramifiées
(Fig. 12).

Figure 10.

Dilatations anévrysmales d’un mégacapillaire.

Figure 11. Hémorragie post-traumatique en nappe.

Microangiopathie non spécifique

Par définition, la microangiopathie non spécifique se carac-
térise par ’absence de mégacapillaire. La présence de
dystrophies mineures sur plus de 15% des capillaires, ou de
quelques dystrophies ramifiées inférieures a 15% des capil-
laires, de capillaires dilatés en totalité ou sur certaines
parties de ’anse, de quelques microhémorragies, d’une dis-
tribution non homogéne des anses sont des événements
anormaux, définissant une capillaroscopie avec des anoma-
lies non spécifiques, sans orientation diagnostique [6,7].
L’observation de ces anomalies, plus ou moins associées
entre elles, incite a la surveillance capillaroscopique.

Définition du paysage sclérodermique

Le paysage sclérodermique est l’ensemble des anomalies
visibles a la capillaroscopie, témoignant d’une microan-
giopathie organique spécifique de la sclérodermie, de la
dermatomyosite ou des connectivites mixtes ou de chevau-
chement [6,8—13]: 86a 100 % des sclérodermies remplissant
les critéres ACR (American College of Rheumatology) pré-
sentent un paysage sclérodermique a la capillaroscopie,

Figure 12.  Association de zones de désert vasculaire, d’une dila-
tation et d’une ascension des plexus et de dystrophies ramifiées.
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Figure 13.

Paysage sclérodermique (mire de 1 mm de longueur) : stade précoce (a) avec peu de mégacapillaires et absence de diminution

importante de la densité capillaire ; stade actif (b) avec nombreux mégacapillaires et hémorragies ; stade tardif (c) avec densité capillaire

trés diminuée et désorganisation architecturale.

ainsi que 50a 65% des connectivites mixtes et 30a 75%
des dermatomyosites [6—8,14,15]. Maricq et Leroy ont été
pionniers dans [’analyse des anomalies capillaroscopiques
associées a la sclérodermie systémique (ScS) et dans la défi-
nition du paysage sclérodermique dans les années 1970 [16].
La définition du paysage sclérodermique a évolué depuis,
car les spécificités respectives des anomalies initialement
décrites comme associées a la sclérodermie, aux dermato-
myosites et aux connectivites mixtes ont pu étre précisées.
L’étude rétrospective PRINCE a retrouvé la raréfaction capil-
laire (densité capillaire < 7/mm dans |’étude PRINCE, 8/mm
dans d’autres études), la présence de mégacapillaires et
de microhémorragies comme les trois facteurs significa-
tivement associés a la sclérodermie [15]. La large étude
prospective de Koenig et al., portant sur 586 patients pré-
sentant un phénoméne de Raynaud avec un suivi médian de
4a4,6ans, a confirmé que les mégacapillaires et la raréfac-
tion capillaire, ainsi que la présence de capillaires ramifiés,
étaient des facteurs prédictifs de sclérodermie, de derma-
tomyosite ou de connectivite mixte. Par ailleurs, plusieurs
études prospectives ont démontré I’évolution dynamique de
I’atteinte microangiopathique au cours du temps, puisque
la survenue de mégacapillaires est un phénomeéne précoce,
suivi ensuite d’une raréfaction capillaire et enfin, de capil-
laires ramifiés [11,12].

Des classifications du paysage sclérodermique en dif-
férents stades ont été proposées. La premiére, celle de

Maricq et al., différencie le stade «actif» avec de larges
plages avasculaires, et une désorganisation architecturale,
du stade «lent» avec de nombreux mégacapillaires et
microhémorragies [16,17]. Une classification en trois stades
de sévérité croissante a été proposée plus récemment
par Cutolo [18]: au stade précoce (Fig. 13a), on observe
quelques mégacapillaires et peu d’hémorragies, pas de
diminution importante de la densité capillaire et pas de
désorganisation importante; au stade actif (Fig. 13b), il
existe de nombreux mégacapillaires et hémorragies, une
diminution modérée de la densité capillaire, peu ou pas de
capillaires ramifiés et un début de désorganisation architec-
turale; au stade tardif enfin (Fig. 13c), la densité capillaire
est trés diminuée avec présence de plages avasculaires,
peu ou pas de mégacapillaires et d’hémorragies, une désor-
ganisation architecturale compléte avec néo-angiogenése
(nombreux capillaires ramifiés).

La reproductibilité inter- et intra-observateurs des
anomalies quantitatives (densité capillaire, nombre de
mégacapillaires, mesure des dimensions des dilatations,
etc.) est excellente. La reproductibilité inter-observateurs
des anomalies qualitatives dont l’architecture, la présence
de capillaires ramifiés, d’hémorragies et de plages avascu-
laires est moins performante mais reste trés correcte. Enfin,
la reproductibilité inter-observateurs de la classification en
trois stades de Cutolo et al. reste a évaluer plus largement
[19—21].
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Comment interpréter un résultat de
capillaroscopie?

Au cours du phénoméne de Raynaud (PR)

Le PR est lindication principale de la capillaroscopie.
L'enjeu est de dépister précocement une sclérodermie
systémique (ScS), car le PR précéde les autres signes cli-
niques de ScS de 5a 10ans. La capillaroscopie, avec la
recherche d’anticorps antinucléaires (AAN), fait partie du
bilan minimal, en plus de l’interrogatoire et de |’examen
clinique, pour différencier un PR primaire d’un PR secon-
daire [7,9,11,13,22]. En présence d’un PR, le risque de
développer une ScS si les AAN sont négatifs et la capil-
laroscopie normale est inférieur a 10% a 5ans selon une
étude rétrospective [23]. Il est de 10a 50% si les AAN sont
positifs avec, a la capillaroscopie, une diminution de la den-
sité capillaire sans mégacapillaire ; il est supérieur a 50% si
les AAN sont positifs avec présence d’un paysage scléroder-
mique a la capillaroscopie. Ces données ont été confirmées
par deux études prospectives récentes [11,13]. La présence
d’auto-anticorps spécifiques de la ScS et d’un paysage sclé-
rodermique a la capillaroscopie augmente par 60 le risque
relatif de développer une sclérodermie: a 5, 10et 15ans
de suivi, respectivement 47, 69et 79% des patients ont
développé une ScS [11]. Dans une autre étude portant sur
3029 malades présentant un PR, suivis pendant 5ans, le
paysage capillaroscopique sclérodermique était significati-
vement associé a l’évolution vers une sclérodermie, avec
un Odd Ratio de 163 (IC95%: 97,9—271,5), ou vers une der-
matomyosite, un syndrome de chevauchement avec signes
de sclérodermie ou une connectivite mixte, avec des Odd
Ratios cependant moins élevés, entre 10et 3 [13]. La valeur
prédictive négative était de 99 %, confirmant les données des
études rétrospectives. Ainsi, en l’absence d’anomalies bio-
logiques et capillaroscopiques, on peut rassurer les malades
et leur conseiller de ne reconsulter que s’il y a une modi-
fication clinique du PR. Enfin, un paysage sclérodermique a
pu étre observé chez 2a 10% des patients lupiques avec un
PR et chez 5a 10% des PR sans pathologie associée, lors du
suivi a 5ans dans un centre spécialisé [8,13].

Parmi les critéeres diagnostiques de la sclérodermie sys-
témique publiés trés récemment par UACR et UEULAR
(European League Against Rheumatism) [24], la capillaro-
scopie est dorénavant un critére diagnostique important,
alors qu’elle n’était pas incluse dans les précédents critéres
ACR. Enfin, la présence d’un paysage capillaroscopique sclé-
rodermique et d’AAN positifs au cours d’un PR, sans autre
signe clinique, définissent une sclérodermie dite « précoce »
[25,26], peu ou pas détectée par les critéres ACR de 1980 ou
méme de 2013, alors méme que des complications viscérales
sont détectées dans plus de 40% des cas a ce stade [27].

Au cours de la sclérodermie

En dehors du diagnostic précoce de sclérodermie, le suivi
capillaroscopique des patients est de plus en plus recom-
mandé pour son intérét pronostique [6]. En effet, il a été
montré que l’évolution vers un paysage sclérodermique plus
sévere, dit «tardif », caractérisé par une perte importante
de capillaires et une désorganisation de l’architecture, était
associé a un score de Rodnan plus élevé, a un risque

Figure 14.  Anses tortueuses et discretes anomalies de la répar-
tition des capillaires.

plus élevé d’hypertension artérielle pulmonaire, d’atteinte
interstitielle pulmonaire, d’atteinte cardiaque, d’atteinte
vasculaire périphérique, et plus récemment a une surmorta-
lité [6,17,20,28,29]. De facon prospective, plus le paysage
capillaroscopique est sévére, plus le risque d’ulcére digi-
tal et d’atteinte pulmonaire sévére dans les 18a 24 mois
est élevé. Ce risque augmente progressivement et signifi-
cativement, pour atteindre un maximum avec un paysage
tardif (OR respectifs pour l'atteinte digitale et ’atteinte
pulmonaire : 16,07 et 12,68) [30].

La capillaroscopie permet également de calculer un score
de risque d’ulcére digital qui a été validé sur une importante
cohorte, dans une seule étude clinique pour le moment. Ce
score est calculé en utilisant des paramétres quantitatifs
aisément identifiables. Lorsqu’il atteint la valeur seuil de
2,96, le risque de survenue d’un ulcére digital a 3 mois est
de 62%. Sa valeur prédictive positive est de 62,3% et sa
valeur prédictive négative de 97,2 % [31]. Son utilisation en
pratique quotidienne est cependant difficile, étant donné le
caractére laborieux du calcul de cet indice.

Au cours des autres pathologies systémiques

Les anomalies rencontrées au cours des autres connectivites
sont beaucoup moins spécifiques et n’ont pas d’importance
diagnostique ou pronostique documentée. Au cours du lupus
[7,32], il est habituel de visualiser des anses longues (40 %
des cas) et tortueuses (70%), avec une répartition qui peut
étre irréguliére, associée a des anomalies morphologiques
non spécifiques comme des capillaires en fougére (Fig. 14).
En pratique, la capillaroscopie est utile au diagnostic des
connectivites quand on veut éliminer ou confirmer une sclé-
rodermie, une dermatomyosite [33] ou un syndrome de
chevauchement, devant un trouble trophique digital (ulcere
ou nécrose), par exemple ou dans les syndromes scléroder-
miformes ou pseudo-sclérodermiformes comme les fasciites
de Schulmann. Elle est également tres utilisée pour le
diagnostic étiologique des pneumopathies fibrosantes dif-
fuses.
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Figure 15.  Acrocyanose: dilatation de la branche veineuse des
capillaires, sans autres anomalies.

Au cours des acrocyanoses

Il est quelquefois difficile d’identifier un PR chez les sujets
atteints d’acrocyanose, car la phase asphyxique est souvent
cyanique et non blanche. Au cours des acrocyanoses idio-
pathiques, les anses sont en nombre normal ou supérieur
a la normale, avec une dilatation de la branche veineuse
du capillaire qui peut étre tres importante, mais avec res-
pect de la branche afférente (Fig. 15). En pratique, les
acrocyanoses ne sont pas une indication a une capillarosco-
pie, sauf si elles sont paroxystiques ou accompagnées d’un
PR, ou encore s’il existe des signes d’accompagnement pou-
vant faire suspecter une sclérodermie débutante, comme
des doigts boudinés [26].

Conclusion

La capillaroscopie est un outil diagnostique puissant, repro-
ductible, non invasif et tres peu onéreux, permettant le
diagnostic précoce des sclérodermies. Elle était depuis plu-
sieurs années un critére majeur dans la classification de
Leroy et Metsger et a été incluse récemment dans les
critéres diagnostiques de sclérodermie ACR/EULAR réactua-
lisés. Son utilisation comme outil pronostique a court ou long
terme, pour prévoir les complications vasculaires périphé-
riques ou pulmonaires au cours de la sclérodermie, est en
plein développement.
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