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Se presenta el caso de una paciente mujer de 17 afios con cuadro de obstruccion de la via aérea superior (estenosis
traqueal), inflamacion del oido externo, nariz en silla de montar y vértigo. Mejord con la administracion de corticoides.

PALABRAS CLAVES. Policondritis recidivante, estenosis traqueal, condritis auricular, nariz en silla de montar.

ABSTRACT

It is reported the case of a 17 years-old female with upper airway
obstruction (tracheal stenosis), inflammation of the both external
ear, saddle nose and vertigo. She improved with corticosteroids.

Key worps. Relapsing polychondritis, tracheal stenosis,
auricular chondritis, saddle nose

INTRODUCCION

La policondritis recidivante (PR) es una rara enfermedad
autoinmune de etiologfa desconocida, caracterizada por
inflamacién episddica de las estructuras cartilaginosas
del cuerpo (pabellén auricular, tracto respiratorio
superior, pared tordcica, articulaciones, entre otras). Estd
asociada a enfermedades como vasculitis 0 sindromes
mielodispldsicos en un tercio de los casos.

La gravedad de la inflamacion frecuentemente requiere
el uso de agentes inmunosupresores. El prondstico varia
segiin el sistema afectado o las complicaciones del
tratamiento." La enfermedad fue descrita por primera vez
por Wartenhorts, en 1923, pero el término policondritis fue
introducido, en 1960, por Pearson, Kleine y Newcomer.”
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PRESENTACION DEL CASO

Paciente de sexo femenino, de 17 afios, que inicid su
enfermedad tres meses antes del ingreso caracterizada
por tos persistente, secrecion nasal y disfagia; asi
mismo, disnea progresiva que se exacerbd dos semanas,
presentando después dificultad respiratoria por lo que
acude a otro hospital, donde llegd en paro respiratorio
por lo que fue intubada. Ademds, recibié tratamiento
antibidtico por 10 dias por cuadro de infeccion
respiratoria (neumonia aspirativa). Durante su estancia
se intentd extubarla sin éxito en dos oportunidades por
lo que fue referida 17 dias después al Hospital Nacional
Cayetano Heredia.

Se le halld despierta, atenta, hidratada, adelgazada,
obedecia 6rdenes simples y complejas y movilizaba
las cuatro extremidades. Se le practic6 una fibrolarin-
goscopia donde se evidencid estenosis subgldtica,
motivo por el cual se le realizé traqueostomia para
luego ser dada de alta.

Un mes antes de ingreso, la paciente presenté aumento
de volumen, eritema y dolor de ambos pabellones
auriculares y sensacion de alza térmica. Diez dias
antes se agregd secrecion serosa por el oido izquierdo
asociado a tinnitus, hipoacusia y vértigo objetivo y
giratorio de aproximadamente una hora de duracién y
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que cedia espontdneamente. Dos dias antes presentd
nduseas y vomitos persistentes y un dia antes del ingreso
presentd deposiciones liquidas sin moco sin sangre en
cuatro oportunidades, por lo que acudié al Servicio de
Emergencia de nuestro hospital. Se le hidratd, cediendo
el cuadro diarreico y fue hospitalizada para completar
los estudios de obstruccion traqueal.

Dentro de las funciones bioldgicas, solo refirié pérdida
de unos 6 kg en los dltimos tres meses, y deposiciones
liquidas sin moco sin sangre un dia antes del ingreso.

La paciente negd enfermedades previas importantes,
transfusiones de hemoderivados previos, hospitali-
zaciones y cirugias previas. Su padre habia fallecido de
ruptura de aneurisma cerebral. Su madre de 43 afios y
sus tres hermanos eran aparentemente sanos

También refirié artralgias, ojo rojo, alopecia y
deformacion del tabique nasal hacfa cuatro meses.

En el examen fisico, tenfa presion arterial de 110/70
mmHg, frecuencia cardiaca de 104 latidos/minuto,
frecuencia respiratoria de 24 por minuto. Saturacién
de oxigeno 98% (FiO, ambiental), se encontraba
febril (38,3 °C axilar), peso de 45 kg e indice de

Figura |
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masa corporal 18,9 kg/m?. Piel pélida, no cianosis,
no habfa presencia de lesiones recientes. No se
evidenci6 sinovitis ni deformaciones. No se palpaban
adenopatias. Cabeza normocéfala, ojos sin alteraciones;
los pabellones auriculares aumentados de volumen,
eritematosos y dolorosos, respetando los I6bulos, a
predominio izquierdo (Figura 1), la nariz era en silla de
montar (Figura 2). En cuello, se evidenciaba tubo de
traqueostomia.

Pulmones, cardiovascular y abdomen sin alteraciones.
Al examen neurolégico se encontraba despierta, atenta,
pares craneales, normales, la fuerza muscular y reflejos
osteotendinosos conservados, la sensibilidad superficial
y profunda conservada y no hubo signos meningeos; y,
el examen de fondo de ojo fue normal.

Examenes auxiliares

Hemoglobina, 10,6 g/dL; hematécrito, 31,.8%

(normocitico y normocrémico). Hemograma: leucocitos,
14 200/mm’ (neutrofilos, 92,5%; linfocitos, 4,09%;
monocitos,2,88%;eosindfilos,0,15% y basdfilos,0,38%);
plaquetas, 53 000/mm’. Velocidad de sedimentacién
globular, 85 mm/h; proteina C reactiva cualitativa, 1/16;
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Figura 2

glucosa, 84 mg/dL; urea, 4,2 mg/dL; creatinina, 0,4 mg/
dL. Sodio, 138 mEq/L; potasio, 3,97 mEq/L; cloro, 107
mEq/L. Proteinas totales, 4,7 g/dL; albimina, 3,3 g/dL;
bilirrubina total, 0,4 mg/dL; billirubina indirecta, 0,3 mg/
dL; deshidrogenasa l4ctica, 501 U/L.

Examen de orina: densidad, 1,020 g/mL; pH, 5;
leucocitos, 3-5/campo; hematies, 0-2/campo; células
epiteliales escasas.

Andlisis de gases arteriales: pH, 7,44; pO2, 101 mmHg;
pCO2,32.4 mmHg; bicarbonato, 21,9 mEq/L; saturacién
de oxigeno, 99%; PaFiO,, 48,1 mmHg.

Anticuerpos antinucleares (ANA), anticuerpos antici-
toplasma de neutréfilos (ANCA) y factor reumatoideo,
negativos; Elisa VIH y VDRL, no reactivos.

Radiografia de tdérax: presencia de cédnula de
traqueostomfa, no cardiomegalia, no infiltrados
Electrocardiograma: taquicardia sinusal.

Electrocardiografia: funcién sistélica conservada, no
valvulopatfas.

Tomograffa de regién cervical: segmento de la via
aérea obstruido a nivel de la unién laringotraqueal en
una longitud de 27 mm aproximadamente; cdnula de
traqueostomia inmediatamente por debajo de la lesion
estendtica (Figura 3).

Con el diagnéstico clinico de PR se le realiz6 un proceso
de desfocalizacién de infecciones y luego se le inici6
tratamiento con prednisona a 1 mg/kg/d. Evoluciond
favorablemente disminuyendo la inflamacién en ambos
pabellones auriculares y la frecuencia e intensidad de
los vértigos.

Figura 3
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Tabla I. Criterios diagnosticos de policondritis recidivante.

McAdam, et al (1976)

Damiani y Levine (1979)

Michet et al (1986)

|. Condritis auricular bilateral

2. Poliartritis inflamatoria
seronegativa no erosiva

3. Condritis nasal

. Tres o mas signos de McAdam
(sin necesidad de confirmacion
histologica)

2. Uno o mis signos de McAdam
con confirmacion histologica de

Mayores:

. Episodios de inflamacion que
comprometan el cartilago auricular

2. Episodios de inflamacion que
comprometan el cartilago nasal

4. Inflamacion ocular cartilago
Criterios conjuntivitis, queratitis 3. Episodios de inflamacion que
= IVIES, Qe ’ 3. Condritis de dos o mas P ong
escleritis o uveitis) . comprometan el cartilago
localizaciones con respuesta a larineotraqueal
" . ingotraqu
5. Condritis del tracto corticoides y/o dapsona gotraq
respiratorio que comprometa Menores:
laringe y/o traquea 7
geyotraq |. Inflamacion ocular
6. Dano vestibular (tinnitus, - _
et ( o 2. Pérdida de audicion
pérdida de la audicion
neurosensorial o vértigo) 3. Disfuncion vestibular
4. Artritis inflamatoria no erosiva
Nuamero de criterios 3 + 2 criterios mayores

para el diagnostico

« | criterio mayor mas 2 criterios
menores

DISCUSION

Las manifestaciones clinicas de la paciente consistieron
en inflamacién de ambos pabellones auriculares, nariz
en silla de montar, obstruccion traqueal y signos de dafio
auditivo-vestibular (tinnitus, hipoacusia y vértigo).
Ademds, los exdmenes seroldgicos resultaron negativos
a alguna enfermedad inmunolégica conocida.

Los criterios diagndsticos para PR fueron propuestos
inicialmente, en 1976, por McAdam,* de los cuales la
paciente cumplia con cuatro de los seis propuestos, y
luego modificados, en 1979, por Damiani y Levine.* En
1986, Michet® establecio otros criterios, de los cuales la
paciente presentd tres criterios mayores y uno menor,
por lo que se estableci6 el diagndstico de PR. Tabla 1.

La PR ocurre en individuos de todas las razas, y por
igual en varones y mujeres. Aunque la prevalencia es
desconocida, la incidencia estimada es de 3.5 casos
por milléon de habitantes. Parece ser mds comiin en
caucasicos y la edad de aparicion es entre 40 a 60 afios.°
La presentacion pedidtrica representa menos del 5% de
los casos reportados.’

Una reacciéon autoinmune al cartilago estd presente
en esta enfermedad. Estd asociada a otros trastornos

82 Rev Soc Peru Med Interna 2013 vol 26 (2)

autoinmunes en aproximadamente 30% a 50% de
los casos como enfermedades del tejido conectivo,
desérdenes hematoldgicos, vasculitis o enfermedades
dermatoldgicas. Tabla 2 5%

La etiopatogenia es desconocida aunque parece ser la
combinacién de factores que incluyen susceptibilidad
genética, un evento desencadenante (quimico o
traumdtico) y la presencia de autoinmunidad.® La
evidencia que apoya el compromiso de inmunidad
celular y humoral en la patogénesis de PR incluye®:

1. Presencia de linfocitos CD4, células plasméticas,
inmunoglobulinas y complemento en las lesiones del
tejido

2. Presencia de autoanticuerpos contra coldgenos tipo
I, IX y X1, y otras proteinas del cartilago, incluida
matrilina-1 y COMP.

3. Respuesta inmune celular detectable en los
constituyentes del cartilago.

4. Asociacién con HLA-DR4.

5. Animales  genéticamente  modificados  y/o

inmunizados con antigenos desarrollan sintomas
parecidos a policondritis humana.
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Tabla 2. Enfermedades reportadas asociadas a policondritis recidivante.

Autoinmunes del tejido conectivo Vasculitis Dermatologicos Hematologicos Otros
® Artritis reumatoide ® Granulomatosis con poliangeitis @ Vitiligo ® Sindrome ® Fiebre mediterranea
® Artritis idiopatica juvenil (antes granulomatosis de VVegener) o Paniculitis mielodisplasico familiar
. 7 LN - . ° . - oF .
* Espondiloartropatias Sindrome de Churg-Strauss ® Psoriasis Anemia perniciosa Fibrosis ' |
® Poliarteritis nodosa ® Timoma retroperitonea

® Artritis reactiva

® Sindrome de Sjdgren ® Sindrome de Behcet

q .o . O i
® Lupus eritematoso sistémico Sindrome Magic

e s [ it
® Esclerosis sistémica Arteritis de Takayasu

® Enfermedad mixta del tejido ® ATteritis de la temporal

conectivo ® Vasculitis leucocitoclastica

® Enfermedad inflamatoria
intestinal

® Crioglobulinemia

@ Cirrosis biliar primaria

® Enfermedad tiroidea
autoinmune

® Dermatitis atopica
©® Dermatitis herpetiforme

® Liquen plano

. ” e Dj i
e Anemia hemolitica Diabetes mellitus

autoinmune ® Glomerulonefritis

® Linfoma © Miastenia gravis

® |eucemia aguda

Las manifestaciones clinicas varfan en severidad y
duracién. Las otoldgicas se presentan como el primer
signo de esta enfermedad sistémica, siendo la inflamacién
del oido externo la presentacion mds frecuente (83%),
puede ser uni o bilateral, de presentacién aguda o subaguda
y durar dfas o semanas. El pabellén auricular presenta
una apariencia violdcea o eritematosa difusa que puede
comprometer los 16bulos auriculares no cartilaginosos.”"!
Hipoacusia, tinnitus y vértigo puede ser el resultado de la
inflamacién del oido interno, que es asociado con condritis
con destruccion de las trompas de Eustaquio, hidropesia
endolinfatico o pérdida de audicién neurosensorial.”

Las manifestaciones oculares aparecen en 20% a 60%
de los casos y son epiescleritis, escleritis, queratitis
ulcerativa periférica, uveitis y proptosis.”!" Condritis
nasal se presenta en el 54% de los pacientes, de curso
agudo, doloroso y asociado ocasionalmente con leve
epistaxis. La inflamacién conlleva a la destruccién del
cartilago nasal produciendo deformacién del tabique
nasal (nariz en silla de montar).?

El sistema musculoesquelético estd comprometido y
afecta las articulaciones esternoclaviculares, costocon-
drales y manubrioesternal. En 70% de los casos se
afectan las articulaciones periféricas siendo estas no
erosivas y asimétricas.’

De 20% a 50% de los pacientes con PR presentardn
sintomas respiratorios que incluyen disnea, tos, dolor
tordcico y estridor. Este es un predictor de pobre
prondstico, potencialmente llevando a muerte subita.
Hay diversos mecanismos que explican la obstruccion
de las vias aéreas y estos dependen del estadio de la
enfermedad: Inflamacién y edema de las vias aéreas
(estadio activo), colapso dindmico secundario a
destruccion progresiva del cartilago y luego formacion
de tejido fibroso que provoca obstruccion y luego
estenosis.'

El 10% de los pacientes con PR tienen compromiso
cardiaco, siendo mds frecuente enfermedad valvular
mitral o adrtica.’ Manifestaciones menos frecuentes
son alteraciones de las conduccién, pericarditis,
aneurisma extraadrticos, entre otras. El curso puede ser
répidamente fatal o relativamente benigno y ocurre en
los episodios agudos del proceso inflamatorio y en las
fases asintomaticas de la enfermedad.”

Las lesiones dérmicas son de varios tipos, como
vasculitis cutdnea, eritema nodoso, sindrome de
Sweet, vitiligo, alopecia, entre otras, pero ninguna es
patognomdnica.>'s

Las manifestaciones neuroldgicas pueden ser afectacion
de pares craneales (segundo, sexto, séptimo y octavo),
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hemiplejia, convulsiones, mielitis, neuropatia periférica
y meningoencefalitis, y se presume que son debidas a
vasculitis.””

La afectacién renal es observada en biopsias y son
glomerulonefritis necrotizante segmental y con
expansién mesangial, enfermedad tubulointersticial y
nefropatia IgA >'®

No existen exdmenes de laboratorio especificos para
PR, pero los reactantes de fase aguda pueden ayudar.’
Generalmente, los ANA y el factor reumatoideo son
negativos, a menos que tengan una enfermedad de tejido
conectivo asociada. Anticuerpos para el coldgeno tipo II
han sido encontrados en 20% a 50% de los pacientes.!s

Al ser una enfermedad rara, es dificil proveer un enfoque
estandarizado para el tratamiento y seguimiento.
Arnaud y col. desarrollaron un puntaje que facilitaba la
valoracion de la actividad de la enfermedad, la eficacia
de tratamientos nuevos y estratificacion de prondstico
de paciente. Siendo los pardmetros de peor prondstico
condritis respiratoria con falla respiratoria aguda,
encefalitis y compromiso cardiaco (insuficiencia mitral
y/o adrtico)."

La confirmacién histolégica probablemente no es
necesaria en la mayoria de casos pero puede ayudar
a excluir otras posibilidades diagnésticas cuando
las manifestaciones clinicas no son cldsicas.®**!°
La biopsia de cartflago son similares en todos los
Organos examinados: hay pérdida de la matriz de
mucopolisacdridos, las fibras eldsticas pueden estar
agrupadas, ademds hay infiltracion pericondrial
predominantemente de linfocitos aunque en las lesiones
recientes puede predominar los neutréfilos. También
se puede encontrar tejido de granulacién o fibrosis en
la zona pericondrial. Eventualmente puede observarse
calcificacion u osificacion.'®

No existen protocolos para tratamiento y las decisiones
son en forma empirica, y no existen ensayos clinicos que
determinen la eficacia y la seguridad de las diferentes
terapias.>’ Los corticoides son la piedra angular del
tratamiento ya que disminuyen la actividad de la
enfermedad.'®Loscasosde PRleves (localessinevidencia
de afectacion de érgano) como condritis auricular, nasal
y artritis periférica se puede utilizar antiinflamatorios no
esteroideos y si no son suficientes se pueden agregar
corticoides.” Si hay afectacion significativa de érgano
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como afectacién laringotraqueal, cardiovascular, renal,
neuroldgico u ocular, el tratamiento debe ser agresivo
si es necesario y, ademds de corticoides, se pueden
utilizar agentes inmunosupresores (ciclofosfamida,
azatioprina, ciclosporina y metotrexato).” El uso de
agentes bioldgicos (infliximab, etarnecept, adalimumab)
proveen una esperanza aunque no hay conclusién
definitiva de su eficacia.?’
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