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Resumen

La policondritis recidivante es una infrecuente afeccion autoinmune sistémica, de etiologia
desconocida y curso recurrente, con mayor frecuencia entre la tercera y cuarta década de la
vida. Presentamos un caso de policondritis recidivante, realizando consideraciones clinico-
terapéuticas sobre una patologia de diagnostico esencialmente clinico, que se manifiesta con
signos y sintomas propios de una enfermedad sistémica, destacandose la necesidad del
abordaje multidisciplinario del paciente con enfermedad sistémica inmunomediada.
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Introduccion

La policondritis recidivante (PR) es una afeccion de ori-
gen autoinmune y de curso recurrente caracterizada por la
inflamacion cronica y multisistémica del tejido cartilagino-
so. Se trata de una entidad poco frecuente, con una inci-
dencia anual estimada de 3,5 casos por millon de habitan-
tes). Puede presentarse a cualquier edad, siendo mas fre-
cuente entre la tercera y cuarta década de la vida®. Si bien
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la etiologia es aun desconocida, la presencia de autoanti-
cuerpos contra el colageno tipo II durante los ataques
agudos (proteina presente en el tejido cartilaginoso) y el
hallazgo de complejos inmunes circulantes orientan al ca-
racter inmunomediado de su patogenia®. La primera des-
cripcion de la enfermedad data de 1923, cuando fue deno-
minada policondropatia® por Wartenhorst. En 1960,
Pearson® introduce el término policondritis y destaca su
naturaleza episodica. Mc Adam y colaboradores® esta-
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blecen en 1976 criterios diagndsticos que se exponen en
latabla 1. Los episodios inflamatorios pueden durar dias o
semanas y se resuelven con tratamiento o de forma es-
pontanea”. Los cartilagos elasticos de oidos y nariz son
los mas frecuentemente afectados, aunque otros cartila-
gos, como los articulares periféricos, fibrocartilagos de
articulaciones axiales y cartilagos traqueobronquiales,
pueden verse comprometidos®.

Caso clinico

Paciente de 86 anos, con antecedentes de diabetes mellitus
tipo 2 de reciente diagnoéstico, en tratamiento con dieta e
hipoglucemiantes orales con adecuado control de glice-
mia. Presenta historia de 18 meses de evolucion caracteri-
zada por dolor e inflamacion del puente nasal, de caracter
recurrente, que cede con la ingesta de antiinflamatorios
no esteroideos. De igual evolucion referia episodios de
eritema, tumefaccion y dolor a nivel de cartilagos de am-
bos pabellones auriculares, con mayor intensidad a iz-
quierda, que afectaban el helix y ante-helix, respetando
lobulos y sectores no cartilaginosos de ambos pabello-
nes auriculares. Artralgias de pequefias y medianas arti-
culaciones sin signos fluxivos articulares ni envaramiento
matinal. Consulto en el servicio de oftalmologia por dolor
y enrojecimiento en ojo izquierdo de un mes de evolucion,
interpretados como blefaroconjuntivitis, realizandose tra-
tamiento topico sin mejoria ostensible. La paciente
reconsulta a la semana observandose, en dicha oportuni-
dad, en su ojo derecho una conjuntiva hiperémica y en-
grosada en hora 5 con edema corneal adyacente, en su 0jo
izquierdo presenta una conjuntiva hiperémica y
asalmonada en sector superior que no mejora con la insti-
lacion de fenilefrina topica; en camara anterior Tyndall y
flare positivo (figura 1). El fondo de ojo mostrd sectores
de atrofia corioretiniana difusa, compatible con miopia ele-
vada sin otras lesiones. Los hallazgos fueron compatibles

con escleritis anterior en ojo izquierdo y queratitis perifé-
rica en ojo derecho. Del resto del examen fisico destacaba
la presencia de dolor, rubor y calor en sectores superiores
de ambos pabellones auriculares, no detectando afeccion
clinica del cartilago nasal. En el resto del examen osteoar-
ticular, no fueron encontradas alteraciones articulares ni
cartilaginosas. El examen cardiovascular y pleuropulmo-
nar fue normal. Con planteo de escleritis anterior se inicid
tratamiento con corticoides topicos y lagrimas artificiales
obteniendo una mejoria parcial. Se solicitaron estudios en
busca de una eventual etiologia sistémica responsable de
la escleritis, destacando: hemograma, examen de orina,
azoemia y creatininemia normales, serologias para virus
de inmunodeficiencia humana (VIH), serologia para ltes
(VDRL) y citomegalovirus (CMV) no reactivas, intra-
dermorreaccion de Mantoux con PPD de 12 mm con baci-
loscopias negativas y radiografia de torax sin imagenes
patologicas. Se solicitd panel de autoanticuerpos desta-
candose anticuerpos antinucleares (ANA) y anticuerpos
anticitoplasma de neutrofilo (ANCA) negativos, fraccio-
nes C3 y C4 del complemento normales y velocidad de
sedimentacion globular de 20 mm en la primera hora. Dada
la coexistencia de condritis nasal y de ambos pabellones
auriculares con la caracteristica de ser recurrentes, junto a
la afectacion ocular con escleritis se plante6 el diagnosti-
co clinico de policondritis recidivante, iniciando tratamiento
con prednisona 30 mg via oral dia. Se asocio calcio, vita-
mina D3 y alendronato para disminuir desmineralizacion
osea e isoniazida 300 mg via oral dia (durante seis meses)
como prevencion primaria de infeccion tuberculosa en una
paciente que recibira corticoides durante un periodo de
tiempo prolongado. Por tratarse de una diabética en quien
la terapia corticoidea puede determinar descontrol meta-
bolico, se inicid metotrexate 10 mg/semana como ahorra-
dor de corticoides. Present6 una buena evolucion clinica
con remision del compromiso inflamatorio auricular y me-
joria franca de la escleritis (figura 2).

Tabla 1. Criterios diagndsticos de Mc Adam para policondritis recidivante

Se requieren tres 0 mas de estos criterios para establecer diagndstico:
— Condritis auricular bilateral
— Poliartritis inflamatoria seronegativa, no erosiva
— Condritis nasal
— Inflamacion ocular (conjuntivitis, queratitis, escleritis, epiescleritis, uveitis)
— Condritis del tracto respiratorio (cartilagos laringeos y/o traqueales)
— Disfuncion coclear y/o vestibular (pérdida auditiva neurosensorial, vértigo y/o tinitus)

— Confirmacion histolégica en biopsia de cartilago
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Ojo izquierdo

Ojo derecho

Figura 1. Ojo derecho: conjuntiva periqueratica engrosada e hiperémica hora 5, cérnea edematosa y
adelgazada en dicho sector, resto transparente (queratitis marginal).

Ojo izquierdo: conjuntiva y esclera hiperémica, asalmonada en sector superior, que persiste luego de la
instilacion de fenilnefrina topica. Cornea clara que no tifie

0Ojo derecho

Ojo izquierdo

Figura 2. Se objetiva mejoria de lesiones oculares (ver texto)

Discusiéon y comentarios

Entre las manifestaciones méas comunes de la PR se en-
cuentran la condritisauricular, condritis nasal, artralgias,
artritisno erosiva, sintomas ocularesy en menor frecuen-
cia sintomas costocondrales®9. En la paciente presenta-
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dael debut fue con condritis auricular. La condritis nasal
esfrecuente, presentandose (20%) con deformacién pos-
terior del puente nasal, con nariz en “sillade montar” . El
antecedente de condritis nasal estuvo presente en la pa-
ciente, no constatédndose al momento del examen defor-
macionesdel puente nasal. El compromiso articular,
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sente hasta en 75% en algiin momento de la evolucion, es
habitualmente oligoarticular, no deformante, asimétrico y
seronegativo. La presencia de artritis periférica traduce,
para algunos autores, enfermedad diseminada y ensom-
brece el prondstico!?. Las artralgias estuvieron presen-
tes en la historia clinica relatada, destacandose la ausen-
cia de artritis y deformaciones articulares. Las manifesta-
ciones oculares son frecuentes y estan presentes en 50%-
60% de los pacientes"". Pueden observarse epiescleritis
focal o difusa, escleritis anterior y posterior, y mas rara-
mente queratitis, iridociclitis, corioretinitis, vasculitis y he-
morragias retinianas. La escleritis anterior difusa es el ha-
llazgo mas frecuente?. En una serie recientemente des-
cripta por Tenorio y colaboradores'®, las manifestacio-
nes oculares mas frecuentemente halladas fueron epies-
cleritis, escleritis anterior difusa, iritis y queratitis. La es-
cleritis fue la manifestacion que llevo a la paciente a con-
sultar, constituyendo en este caso el sintoma y signo cli-
nico que motivo la busqueda de las otras manifestaciones
sistémicas que permitieron arribar al diagnostico. Hasta
25% de las PR se asocian a otras enfermedades autoinmu-
nes sistémicas (EAS) como poliarteritis nodosa, lupus eri-
tematoso sistémico, artritis reumatoide, enfermedad mixta
del tejido conectivo y enfermedad de Sjogren’®. Estas
deben ser descartadas frente al diagndstico de PR. Men-
cion particular entre los diagnoésticos diferenciales mere-
ce la granulomatosis de Wegener, ya que afecta estructu-
ras oculares y otorrinolaringolégicas de forma similar a la
PR. La ausencia de manifestaciones clinicas compatibles
asociada a la negatividad de los autoanticuerpos solicita-
dos alejan, por el momento, el planteo de otra enfermedad
autoinmune sistémica vinculada a la PR. Dentro de las
enfermedades malignas, los linfomas (Hodgkin y no
Hodgkin), la leucemia mielomonocitica crénica y algunos
carcinomas solidos pueden vincularse a su desarrollo, e
incluso preceder en el tiempo a la PR"®. No hallamos evi-
dencia clinica de una neoplasia actual. El diagnostico es
eminentemente clinico, aunque muchas situaciones pue-
den simular manifestaciones de la PR. En quienes la pre-
sentacion clinica es caracteristica, no es necesaria la biop-
sia para confirmar el diagndstico®. La presencia de tres
de los criterios diagnosticos sugeridos por Mc Adam®
permitieron plantear el diagndstico de PR, pudiendo pres-
cindir de la biopsia frente a dicho cuadro clinico. Destaca-
mos que los criterios diagndstico sugeridos fueron for-
mulados sobre una base empirica, basados en experiencia
y series personales, sin grupos control y careciendo de
estimaciones de especificidad, sensibilidad y valor pre-
dictivo negativo y positivo. Los hallazgos de laboratorio
son inespecificos con aumento de la velocidad de sedi-
mentacion globular, anemia de perfil inflamatorio, leucoci-
tosis, trombocitosis e hipergamaglobulinemia policlonal1®,
no presentes en la paciente. Cuando coexiste con otra
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enfermedad autoinmune sistémica puede observarse po-
sitividad de losANA y factor reumatoideo (FR)'"!¥, sien-
do negativos en esta oportunidad. Cuando existe afecta-
cién renal se han descripto casos con positividad de
ANCA™), no presentes en la paciente. Hasta en 50% de
los pacientes pueden hallarse anticuerpos anticolageno tipo
IL, sugiriéndose que el nivel de los mismos podria correla-
cionarse con la actividad de la enfermedad®”. No conta-
mos en nuestro medio con esta herramienta diagnostica.
El tratamiento —cuando la manifestacion es la condritis—
es en base a antiinflamatorios no esteroideos (AINE) y
dosis bajas de prednisona via oral. Cuando estan presen-
tes manifestaciones laringotraqueales, oculares o glomeru-
lonefritis se inicia prednisona a dosis de 1 mg/k/dia. Una
vez obtenida la respuesta, se comienza el descenso gra-
dual de los corticoides hasta su retiro. Pueden requerirse
dosis bajas de prednisona como mantenimiento si se ob-
servan recurrencias frente a la suspension de los corticoi-
des. Cuando existe refractariedad o las dosis de corticoi-
des para mantener al paciente libre de sintomas son eleva-
das, pueden utilizarse inmunosupresores como ahorrado-
res de corticoides tales como metot

rexate o azatioprina®",

En la paciente presentada se objetivd buena respues-
ta al tratamiento corticoideo. La introduccion precoz de
un ahorrador de corticoides se fundamento en la comorbi-
lidad que presentaba. La sobrevida en la primera serie pu-
blicada por Mc Adam®, en 1976, fue de 70% a cuatro
afios. Michet® reporta, en 1986, una sobrevida de 74% a
cinco anos. En la serie publicada por Trentham®, en 1998,
la supervivencia a ocho afios fue de 94%, lo que puede
adjudicarse a los progresos en el tratamiento de la enfer-
medad. Entre los factores que predijeron disminucion de
la sobrevida en la cohorte de Michet se citan edad avan-
zada, presencia de anemia al momento del diagnostico y
estenosis laringotraqueal. La paciente presentada tenia
edad avanzada al momento del diagnostico como nico
factor predictor de mala evolucion.

Conclusiones

La PR esuna enfermedad poco frecuente y de diagndstico
esencialmente clinico, por lo que su conocimiento asocia-
do a la sospecha clinica son fundamentales para estable-
cer su diagnostico. Al igual que otras EAS se manifiesta
con signos y sintomas en cualquier sector de la economia,
lo que remarca la necesidad del abordaje multidisciplinario
del paciente con enfermedad sistémica inmunomediada.
Dado que algunas manifestaciones clinicas (principalmen-
te la escleritis) pueden responder a infecciones especifi-
cas, estas deben ser descartadas durante el proceso diag-
noéstico. La coexistencia de PR en el contexto de otras
EAS hace razonable la busqueda de las mismas por la
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clinica y el laboratorio.
Summary

Relapsing polychondritis (RP) is an unusual systemic au-
toimmune disease, of unknown etiology and recurrent
nature, that is more frequent between the third and the
fourth decade of life. We present a case of relapsing
polychondritis, stating clinical and therapeutic issues
about a disease that is clinically diagnosed, with the typi-
cal signs and symptoms of a systemic disease, and em-
phasize on the need for a multidisciplinary approach of
the patient suffering from an immune-mediates systemic
disease.

Résumeé

La polychondrite récidivante est une maladie auto-immune
peu fréquente, systémique, a étiologie inconnue et
récurrente qui se présente plus fréquemment pendant la
troisiéme et la quatriéme décade de la vie. On présente ici
un cas de polychondrite récidivante dont on fait des
remarques cliniques et thérapeutiques; il s’agit d’une
pathologie a diagnostic essentiellement clinique ayant les
symptomes et les signes d’une maladie systémique. On
met ’accent sur I’importance d’un abord multidisciplinaire
du patient.

Resumo

A policondrite recidivante (PR) ¢ uma afeccéo auto-imune
sistémica pouco frequente, de etiologia desconhecida e
recorrente, com maior frequencia nas terceira e quarta dé-
cada de vida. Apresentamos um caso de policondrite
recidivante, realizando consideracdes clinico-terapéuticas
sobre una patologia de diagndstico essencialmente clini-
co, que se manifesta com sinais e sintomas proprios de
uma doenga sistémica, ressaltando a necessidade da
abordagem multiprofissional do paciente com doenga
sistémica com componente imunoldgico.
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