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Policondritis recidivante: probable asociacién con exposicion del cartilago
de la columna vertebral por traumatismo. Informe de un caso

Caso clinico

Arturo Olvera Acevedo,* Mayra Pérez Pérez,* Maria del Pilar Cruz Dominguez,** Olga Lidia Vera Lastra***

RESUMEN

La policondritis recidivante es una enfermedad crénica y progresiva de origen autoinmunitario que se distingue por episodios inflama-
torios recurrentes y destruccion de estructuras cartilaginosas y del tejido conjuntivo, debido a la coexistencia de complejos circulantes,
anticuerpos contra colageno tipo Il, IX y XI junto con HLA DR4. Es una enfermedad rara de la que s6lo existen alrededor de 600 casos
reportados en la bibliografia internacional, 18 de ellos informados en México. Se desconoce su causa, aungue se ha propuesto un origen
autoinmunitario. Aqui se reporta el caso de un paciente masculino de 53 afios de edad.
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ABSTRACT

Relapsing polychondritis is a chronic and progressive autoimmune disease characterized by recurrent inflammatory attacks and destruc-
tion of cartilaginous structures and connective tissue, produced by circulating complexes, antibodies against type Il, IX, XI collagen in
association with HLA DR4. RP is considered a rare disease with only 600 cases reported in the world literature. In Mexico 18 cases have
been reported. The cause is unknown, although an autoimmune mechanism has been proposed.

Key word: relapsing polychondritis, clinical manifestations, treatment.

a policondritis recidivante es una enferme-
dad cronica de origen autoinmunitario, que
se caracteriza por episodios inflamatorios
recurrentes, destruccion de estructuras cartila-
ginosas y del tejido conjuntivo,'2® principalmente de las
orejas y la nariz. En su patogenia participan inmunocom-
plejos circulantes, anticuerpos contra colageno tipo 11, IX
y Xl y se asocia con el antigeno HLA DR4.1%* Diversas
enfermedades pueden preceder o seguir a la policondritis
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recidivante. En 30 a 35% de los casos se ha asociado con
enfermedades reumatoldgicas (poliarteritis nodosa, lupus
eritematoso sistémico, artritis reumatoide, enfermedad de
Behcet, enfermedad mixta del tejido conectivo, vasculitis
sistémica y sindrome de Sjogren); endocrinolégicas 15%
(hipotiroidismo, diabetes mellitus); hematoldgicas 5-10%
(sindromes mielodisplésicos, linfomas);? gastrointesti-
nales (enfermedad inflamatoria intestinal) e infecciosas
(VIH).3567

Los criterios diagn6sticos son: 1) condritis recurrente de
ambas auriculas, 2) poliartritis no erosiva, 3) condritis de
cartilagos nasales, 4) inflamacion de estructuras oculares
(conjuntivitis, queratitis, escleritis o uveitis), 5) condritis
de las vias respiratorias, incluidos cartilagos laringeos o
traqueales, y 6) dafio coclear o vestibular (neurosensorial,
tinitus o vértigo). El diagndéstico se establece con tres de
seis criterios clinicos;° o con dos criterios clinicos més la
confirmacion histolégica por biopsia del cartilago; o por
la participacién de dos 0 mas localizaciones anatémicas
separadas con reaccién positiva a esteroides o dapsona.

Desde el punto de vista histologico se observa pérdida
focal o difusa de la basofilia, por ausencia de proteoglica-
nos en la matriz cartilaginosa e infiltrado mononuclear o
polimorfonuclear en las formas agudas.® En estadios mas
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avanzados se aprecian fisuras lagunares y sustitucion de
condrocitos por tejido de granulacion y, luego, por fibrosis
y zonas de calcificacion focal 21!

En estudios de inmunofluorescencia se han encontrado
inmunoglobulinas y depdsitos de complemento C3 a lo
largo de la unién condrofibrosa y en la pared de los vasos
pericondrales.?

El nimero de casos reportados en la bibliografia se
estima en 600, aproximadamente.’* En México se han
informado 18 casos.t31314

COMUNICACION DEL CASO

Paciente masculino de 53 afios de edad, originario de la
Ciudad de México. Tabaquismo positivo desde los 18
hasta los 32 afios de edad, a razon de 90 cajetillas al afio.
Carga genética para diabetes mellitus tipo 2, cardiopatia
isquémica por rama materna y hepatocarcinoma por rama
paterna. Diagnéstico de diabetes mellitus tipo 2 a los 42
afios de edad, en control con 850 mg de metformina por
via oral cada 12 h mé&s 5 mg de glibenclamida por via
oral cada 8 h.

Alos 47 afios de edad sufrio una fractura en la quinta
falange derecha y en la columna cervical (C5, C6 y C7)
por accidente automovilistico. Durante el episodio agudo
tuvo cuadriparesia aguda que amerit6 tratamiento quirdr-
gico en la columna cervical para colocarle una protesis
de titanio (figura 1).

El padecimiento se inici6 en agosto de 2006, con crisis
convulsivas parciales simples, hiperemia conjuntival bila-

Figura 1. Reconstrucciéon de resonancia magnética del esqueleto
toracico en la que se aprecia la prétesis cervical de titanio.

teral, disminucidn de la agudeza visual del ojo izquierdo,
cefalea hemicraneana derecha, punzante, de moderada
intensidad, e hipertensién arterial detectada por primera
vez, por lo cual inicié tratamiento con 100 mg de difenilhi-
dantoina por via oral cada 12 h, 5 gotas de haloperidol por
viaoral cada 24 hy 5 mg de enalapril por via oral cada 24 h.
Una semana después advirtié aumento de volumen, dolor
y cambio de coloracién en ambos pabellones auriculares,
disfonia, faringodinia e hipoacusia. Estos datos clinicos
fueron tratados en mdaltiples ocasiones como cuadro in-
feccioso mixto auricular y ocular con antiinflamatorios no
esteroides y antimicrobianos, sin mostrar mejoria.

Dos meses después de evolucion de los sintomas se
identificd uveitis y epiescleritis como causa de la hipere-
mia conjuntival y disminucion de la agudeza visual, por
lo que se inicid su estudio con sospecha de policondritis
recidivante (figura 2).

Figura 2. Epiescleritis en un paciente con policondritis recidivante.

A la exploracion fisica, los pabellones auriculares se
encontraron eritematosos, flacidos y con deformidad en la
region del hélix (figura 3), sin alteraciones del conducto
auditivo externo ni en el equilibrio. La traquea se palpaba
central y desplazable, sin deformidades. La entrada y salida
de aire se ausculté adecuada. El area precordial carecia
de alteraciones, y la pulmonar sin estertores o datos de
broncoespasmo. En el abdomen no se advirtieron altera-
ciones patoldgicas. Las extremidades no tenian edema ni
sefiales de artritis. La fuerza muscular fue de 4/5 en ambas
extremidades izquierdas y con reflejos de estiramiento
muscular exaltados.
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Figura 3. Inflamacién del pabellén auricular en un paciente con
policondrtitis recidivante.

Los estudios de laboratorio reportaron: hemoglobina
13.6 mg/dL, 8,500 leucocitos, plaquetas 287,000/uL,
tiempo de protrombina 12.0 segundos, 96%, tiempo de
tromboplastina parcial activada 24.0, glucosa 71 mg/dL,
creatinina 0.85 mg/dL, BUN 14.9 mg/dL, sodio 139 mEqg/
L, potasio 3.7 mEqg/L, colesterol total 176 mg/dL, proteinas
totales 6.1 g/dL, albumina 3.4 g/dL, alanino transferasa 11
UI/L, aspartato transferasa 22 UI/L, fosfatasa alcalina 67
UI/L, lactato deshidrogenasa 171 UI/L, bilirrubina total
0.21 mg/dL, calcio 8.5 mg/dL, fésforo 4.3 mg/dL, mag-
nesio 2.0 mg/dL, depuracién de creatinina en orina de 24
horas 77.55 mL/min, con albimina menor de 0.02 g/dL,
anticuerpos antinucleares y anticuerpos anticitoplasmicos
del neutréfilo (ANCA) negativos. El complemento y las
inmunoglobulinas en valores normales.

El tratamiento se inicié con prednisona oftalmica y
prednisona oral a 1 mg/kg y azatioprina 2 mg/kg peso,
con lo que el paciente tuvo mejoria clinica en dos sema-
nas, manifestada por disminucion del eritema auricular
y conjuntival y retorno de la agudeza visual previa, sin
sefiales de uveitis.

El estudio de audiometria detect6 hipoacusia derecha,
de superficial a media sensorial selectiva, en tonos agudos
e hipoacusia izquierda de superficial a severa sensorial
selectiva en tonos agudos (logoaudiometria de tipo senso-
rial). En la ecocardiografia se encontr6 insuficiencia mitral
leve, insuficiencia tricuspidea leve, y derrame pericardico
de 100 mL, sin afectacion mecénica ni hemodindmica. La
contractilidad se conservo con FEV, en 75%.

En la tomografia de torax sélo se detect6 engrosamien-
to leve de la pared traqueal, sin cambios morfolégicos
en los cartilagos traqueales y conservando su didametro
traqueobronquial. Las pruebas de funcion respiratoria
detectaron: VEF, 82%, CVF 82%, PEF 25-75, 69%, sa-
turacion 94%.

La resonancia magnética nuclear de craneo mostré
un infarto frotal derecho. Y la de la columna toracica la
protesis cervical de titanio (figura 1). El electroencefalo-
grama se reporto sin ondas anormales. Durante la toma
de la biopsia del cartilago auricular se noto el pericondrio
muy engrosado y el cartilago reblandecido; el analisis
histologico fue compatible con policondritis en fase
subaguda (figura 4).

Figura 4. Biopsia de cartilago de un paciente con policondrtitis
recidivante. Pérdida difusa de la basofilia, fisuras lagunares y
sustitucion de los condrocitos por fibrosis y zonas de calcificacion
focal (flecha).

DISCUSION

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes de la policon-
dritis recidivante son:5*2 1) condritis auricular (89 a 93%)
caracterizada por dolor, edema e hiperemia del pabell6n
auricular, de inicio subagudo, como se observo en nuestro
paciente; 2) artritis (72%) intermitente, migratoria, asi-
métrica, seronegativa y pocas veces erosiva; 3) condritis
nasal (61 a 71%) de la parte distal del septum nasal que
causa deformidad caracteristica en silla de montar; 4)
lesiones oculares (51 a 60%) de escleritis, epiescleritis,
iritis y uveitis.! El paciente de este caso tuvo epiescleritis;
5) los sintomas laringotraqueobronquiales (48 a 67%)

Medicina Interna de México Volumen 24, NGm. 2, marzo-abril, 2008

167



Olvera Acevedo Ay col.

fueron: tos, ronquera, sibilancias y disnea. El paciente
también tuvo disfonia como manifestacion temprana. El
colapso de las vias aéreas y la neumonia se relacionan en
10% de la mortalidad en estos pacientes.® 6) Los signos
audiovestibulares (41 a 51%) se manifiestan con hipoacu-
sia conductiva secundaria a edema del conducto auditivo
externo o neurosensorial secundaria a vasculitis de la
arteria auditiva interna o alguna de sus ramas.®El pacien-
te del caso que aqui se reporta padece sordera sensorial;
7) las lesiones dérmicas aparecen en 35% de los casos con
Ulceras orales y nddulos; 8) los signos cardiovasculares
(11 al 56%) no se encuentran hasta después de seis afios
de las manifestaciones iniciales; representan una de las
tres principales causas de discapacidad y muerte en estos
pacientes.

La insuficiencia adrtica (10%) y las alteraciones
de conduccion auriculoventricular (5%) son las mas
frecuentes (nuestro paciente tuvo insuficiencia mitral y
tricuspidea leve y derrame). Otras manifestaciones son
secundarias a la vasculitis de vasos de grande y media-
no calibre, incluidas la aorta y las arterias coronarias y
cerebrales. Esta reportada la formacién de aneurismas
secundarios a infiltracion linfocitica con fragmentacion
de tejido elastico y colageno en la aorta que condicio-
nan muerte sUbita.’* 9) Las alteraciones neuroldgicas
en los nervios craneales son las mas frecuentes (3%);
sin embargo, pueden cursar con cefalea, convulsiones,
(nuestro paciente también tuvo estas manifestaciones),
mielitis transversa, etc.®>!2 10) Con menos frecuencia
se manifiesta enfermedad renal con microhematuria y
elevacion de azoados secundaria a glomerulonefritis
proliferativa segmentaria.’

La primera alteracion histoldgica que se observa en el
cartilago es la pérdida focal o difusa del caracter tintorial
basofilo, que indica el agotamiento de proteoglucanos en
la matriz del cartilago afectado. Este contiene infiltrado
inflamatorio formado, principalmente, por mononucleares
y alguna que otra célula plasmatica. En las formas agudas
del trastorno puede haber también leucocitos polimorfo-
nucleares.’® La destruccién del cartilago se inicia en el
borde externo y avanza hacia el centro. Se observan fisuras
lagunares y desaparicion de los condorcitos. El cartilago
degenerado es sustituido por tejido de granulacion y, lue-
go, por fibrosis y zonas de calcificacion focal,®*” como se
observo en el caso que aqui se comunica. En estudios de
inmunofluorescencia se han encontrado inmunoglobulinas

y depositos de complemento C3 en la unidon condrofibrosa
y en la pared de los vasos pericondrales.*?

De acuerdo con los criterios de policondritis recidivante
propuestos por McAdam y colaboradores® y modificado
por Damian y Levine®, nuestro paciente tuvo tres criterios
clinicos: condritis auricular, lesiones oculares de epiescle-
ritis y uveitis, hipoacusia sensorial, mas la confirmacion
histolégica por biopsia. Ademas, tuvo alteraciones neu-
rologicas (crisis convulsivas y hemiparesia) que no se
consideran parte de los criterios diagnésticos.

El andlisis de sangre a menudo muestra leucocitosis
moderada, anemia normocitica normocromica y eosinofilia
10%.1° Nuestro paciente no present6 ninguna de las altera-
ciones bioguimicas o hematoldgicas de las observadas en
algunos pacientes con policondritis recidivante.

Cuando la enfermedad esta activa puede haber marca-
dores de inflamacion no especificos, como velocidad de
eritrosedimentacion globular acelerada y proteina C reacti-
va.’? También es posible encontrar complejos inmunitarios
circulantes, sobre todo al principio de la enfermedad. La
prevalencia de anticuerpos antinucleares en policondritis
recidivante se ha informado a titulos bajos (13 y 66%)%8y
a titulos significativos cuando la policondritis recidivante
se asocia con enfermedades como: lupus eritematoso sis-
témico, enfermedad mixta del tejido conjuntivo, sindrome
de Sjdgren, entre otras.'” En algunos pacientes también se
encuentran anticuerpos anticitoplasmicos del neutrofilo,
ya sea patron citoplasmatico (C-ANCA) o perinucleares
(P-ANCA).1218 Estos marcadores fueron negativos en
nuestro paciente.

Se ha observado que la inmunizacién con matrilina 1
(proteina del cartilago de traquea) es capaz de provocar
policondritis recidivante en roedores, a través de la forma-
cion de anticuerpos.®® El cartilago, en general, es uno de
los tejidos menos vascularizados del organismo humano
y se ha propuesto que la exposicion de la matriz proteica
cartilaginosa tras un accidente o por puncion voluntaria,
pueden ser el disparador que facilita la expresién de
autoanticuerpos contra colagena.?® Esta asociacion se ha
encontrado en plazos relativamente cortos (1 a 6 meses);
sin embargo, en nuestro paciente el tiempo de exposicion
del cartilago de la columna fue seis afios atrés.

Los anticuerpos anticartilago se encuentran sélo en
30% de los pacientes y se asocian con actividad y ma-
yor gravedad de la enfermedad.? En nuestro paciente
es probable que el antecedente de traumatismo grave en
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la columna vertebral, con la exposicion del cartilago de
los discos intervertebrales, haya sido un desencadenante
de la policondritis recidivante en este paciente, con la
formacion de anticuerpos contra la colagena tipo Il, que
se encuentra en el cartilago.?? Se han descrito casos de
policondritis recidivante relacionados con el traumatismo
del cartilago auricular posterior a la colocacion de piercing
en la oreja.?

Los estudios de gabinete de las vias aéreas superiores
e inferiores son Utiles en el diagnéstico y seguimiento de
la policondritis recidivante.?*En la radiografia lateral de
cuello, junto con una vista frontal de torax, el diametro
coronal de la traquea puede verse disminuido en pacientes
con manifestaciones de vias aéreas.? Con la tomografia
computarizada de alta resolucién puede demostrarse
un ligero engrosamiento de la pared traqueobronquial
que estrecha y deforma el lumen de la via aérea.** La
tomografia computarizada dinamica espiratoria sirve
para identificar malacia que involucra la traquea y los
bronquios principales (reduccién de mas de 50% del
diametro transversal) y para atrapamiento de aire (falla
del parénquima pulmonar al incrementar la atenuacion
durante la espiracion). El aire atrapado puede clasifi-
carse en: lobular, segmentario, lobar, o todo el pulmon.
Con la tomografia computarizada inspiratoria puede
evaluarse la estenosis traqueal y bronquial (més de 25%
de estrechamiento del diametro luminal comparado con
el correspondiente segmento no involucrado), engrosa-
miento de la pared (>2 mm) y calcificacion.?” El estudio
tomografico de nuestro paciente demostro la integridad
de las dimensiones y la normalidad de las caracteristicas
de la via aérea.

La broncoscopia es decisiva para identificar el sitio
exacto, la naturalezay la gravedad de la parte afectada, casi
siempre revela inflamacion del arbol bronquial y colapso
dinamico o estrechamiento de la via aérea mayor; sin em-
bargo, durante su realizacion se corre el riesgo de provocar
disnea, colapso de la via aérea, hipoxia, asfixia y muerte.?
En la espirometria, la curva de volumen y la medicion de
la resistencia de la via aérea son mas sensibles para de-
terminar la gravedad, sitio y naturaleza de la obstruccion
de la via aérea. En estadios tempranos, la obstruccion es
variable y la proporcion maxima espiratoria e inspiratoria
fluye al 50% de la capacidad vital o esta disminuida (en
la obstruccion intratoracica) o elevada (en la obstruccion
extratoracica) y la resistencia es normal. En estadios avan-

zados coexiste la obstruccion por la obstruccion cicatrizal
de la via aérea; por tanto, la proporcién maxima espiratoria
e inspiratoria fluye al 50% de la capacidad vital o se acerca
a unoy las resistencias estan elevadas.??

Debido a que la policondritis recidivante es una en-
fermedad rara, los sintomas pueden atribuirse a otras
enfermedades y pasar de 1 a 2 afios antes de hacerse el
diagnostico.® El diagnostico diferencial debe hacerse con
otitis necrotizante externa debida a Pseudomonas aerugi-
nosa, sobre todo en pacientes con inflamacion unica del
pabellon auricular,?!? con el sindrome de Cogan por las
alteraciones vestibulares, escleritis, epiescleritis 0 uvei-
tis, sin afectacion del cartilago auricular.?® Son varias las
enfermedades que pueden causar lesiones inflamatorias
o granulomatosas en la laringe (estenosis subglética),
incluidas la granulomatosis de Wegener, sarcoidosis,
tuberculosis, amiloidosis y artritis reumatoide.®” El diag-
nostico diferencial de la deformidad de nariz en silla de
montar incluye a la granulomatosis de \Wegener, raramente
sifilis o lepra.®

Por ahora no existe un tratamiento estandar para tratar
la policondritis recidivante. Se han indicado: esteroides,
antiinflamatorios no esteroides, inmunosupresores, dapso-
na, metotrexato y terapia bioldgica.**** Cerveray su grupo
describieron un caso de policondritis recidivante aunado
a diabetes mellitus, misma que limit6 la indicacién de
esteroides. Se le traté con cloroquina, dapsona y azatio-
prina pero se suspendieron debido a los efectos adversos
e intolerancia gastrica. Posteriormente se le prescribid
metotrexato mas celecoxib y el paciente permanecio
asintomatico, sin evidencia clinica de inflamacion de
los tejidos cartilaginosos ni lesiones mucocutaneas.®® El
metotrexato y la azatioprina se han indicado como medi-
camentos modificadores de la enfermedad.®1?3!

Nuestro paciente reaccion6 favorablemente con 2 mg
por kg de peso al dia de azatioprina'y 1 mg por kg de peso
al dia de prednisona, con reduccion hasta dosis bajas. En
la actualidad estd en remision, con un seguimiento de
nueve meses.

La ciclofosfamida a dosis de 1-2 mg por kg de peso al dia
por via oral o pulsos intravenosos de 0.6 g por m? se indica
cuando hay afectacién cardiaca, pulmonar o renal.*2

Por lo que se refiere a la prescripcion de corticoesteroi-
des, la dosis de 10-20 mg por dia se utiliza para condritis
nasal o auricular moderada a severa o artritis; sin embargo,
se indican dosis de 1 mg por kg de peso al dia cuando hay
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pérdida neurosensorial del oido, sintomas vestibulares,
afectacion ocular y respiratoria y complicaciones vascu-
lares y renales.'’

Los pulsos intravenosos de esteroides a dosis de 1g
al dia durante tres dias y nebulizaciones con epinefrina
racémica se indican cuando hay obstruccion de la via
aérea consecutiva a traqueostomia electiva o de urgencia,
segln se requiera.'?

Los corticoesteroides disminuyen la frecuencia, du-
racion y gravedad de las recidivas, pero no detienen la
progresion de la enfermedad en los casos agudos.t Nuestro
paciente recibid tratamiento con corticoesteroides y reac-
cion6 favorablemente. Los antiinflamatorios no esteroides
pueden prescribirse cuando hay artralgias o artritis leve. La
colchicina a dosis de 0.6 mg por dia es de utilidad, sobre
todo cuando hay condritis auricular. La dapsona a dosis de
50 a 200 mg por dia esta indicada cuando la enfermedad
es leve debido a sus efectos adversos comunes.t?32

El infliximab ha demostrado ser 0til, con remision
de la policondritis recidivante; sin embargo, no deben
olvidarse los efectos adversos de este medicamento. Otro
paciente con policondritis recidivante y diabetes mellitus
se tratd con infliximab y tuvo septicemia aguda, absceso
paraesternal y muerte.*

El tratamiento con células madre aut6logas, después
de inmunoablacion in vivo y pérdida de células mononu-
cleares ex vivo en pacientes con policondritis recidivante
logré mejoria durante un afio en un paciente con resistencia
a anticuerpos anti-CD4, ciclofosfamida y altas dosis de
esteroides.+%

El tratamiento quirGrgico de las manifestaciones res-
piratorias incluye: traqueotomia, stent traqueobronquial
intraluminal y reconstruccidn laringotraqueal.?**2 La tra-
queotomia temprana puede prevenir la muerte en pacientes
con estenosis subgldtica.* El stent autoexpandible metélico
de la via aérea puede usarse como tratamiento especifico
de la via aérea junto con otras modalidades de tratamiento.
Entre las ventajas estan: facilidad de colocacion, visibilidad
en laradiografia, expansibilidad dindmica y mantenimiento
de la ventilacion, cuando el orificio bronquial es cubierto por
el stent.?? Las complicaciones generales del stent incluyen:
migracion, formacion de tejido de granulacion, retencion
de secreciones, sangrado, ulceracion y, excepcionalmente,
erosién de la pared traqueobronquial .

Para el adecuado tratamiento de los pacientes
con policondritis recidivante se necesita un equipo

multidisciplinario: médico internista, neumélogo, oto-
rrinolaring6logo, reumatélogo, cirujano toracico y un
radiélogo intervencionista.?

El pronostico se ha modificado de forma muy importante.
En la primera serie de casos reportada hace mas de veinte
afios, la supervivencia global a cuatro afios fue apenas del
70%. En fechas mas recientes, y quiza debido al mayor
conocimiento de la enfermedad y los progresos en su trata-
miento, la supervivencia a ocho afios es mayor a 98%.3

CONCLUSIONES

El paciente del caso que aqui se reporta tuvo los siguien-
tes criterios diagnosticos para policondritis recidivante:
afectacién del cartilago auricular (condritis auricular),
ocular (epiescleritis), auditiva (hipoacusia sensorial),
laringotraqueal (disfonia) y datos histolégicos compa-
tibles con policondritis recidivante. Ademas, cursd con
manifestaciones del sistema nervioso central (cefalea) y
del corazén (insuficiencia mitral y tricuspidea).

El antecedente de traumatismo en la columna cervical,
con exposicion del cartilago influyé en el inicio de la
policondritis recidivante.

Los corticoesteroides y la azatioprina han demostrado
su utilidad en el tratamiento de pacientes con policondritis
recidivante, como se observé en el caso del paciente que
aqui se comunicoé.
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