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Resumen

La policondritis recidivante es una enfermedad sistémica, infrecuente, que afecta las
gstructuras cartilaginosas, predominantemente del pabelln auricular, nariz, articulacio-
nes y drbol tragueobronquial. Se presenta una paciente de sexo femenino de 63 afios
con historia de estenosis tragueobronquial, condritis clinica, nariz en silla de montar e
hipoacusia neurosensorial con diagnéstico de policondritis recidivante. Debido a su baja
frecuencia, diagnostico clinico y similitud con otras enfermedades esta entidad siempre
plantea un desafio diagndstico.
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Abstract

Relapsing Polychondritis, a Constant Challenge

Relapsing Polychronditis is an uncommon, systemic disease that affects the cartilage struc-
tures, primarily the elastic cartilage of the ears, nose, joints and the tracheobronchial tree.
We present the case of a 63 year-old female with a history of tracheobronchial stenosis,
clinical chondritis, saddleback nose and neurosensorial hypoacusis. The diagnosis of
Relapsing Polychronditis was reached. Due to its low incidence rate, clinical diagnosis and
similarity to other diseases, the diagnosis of this disease always represents a challenge.
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Caso clinico

En el ano 2011, consulta una paciente de sexo
femenino de 63 anos de edad por presentar tos
con escasa expectoracion blanquecina. Con ante-
cedentes de extabaquista (indice paquete/ano de
3,15) sin exposicion ambiental, combustién de
biomasa ni exposicién a humo de tabaco de segun-
da mano. No refiere sintomas ni diagnéstico de
asma bronquial, ni instrumentacién de via aérea
superior. Con antecedentes de sinusitis crénica y
nédulos tiroideos. Se realizan radiografias de térax
frente y perfil sin lesiones pleuropulmonares y de
senos paranasales con hipertrofia de cornetes. Los
cultivos de secreciones nasales y esputo seriado
por tres son negativos. La espirometria muestra
una limitacién ventilatoria obstructiva leve,
curva flujo/volumen con obstruccién bronquial
sin respuesta al broncodilatador en aerosol. Por

persistencia de la tos se solicita TAC de téorax de
alta resolucion donde se observan escasas bron-
quiectasias cilindricas en vértices pulmonares.
En dicha oportunidad, se indican mucoliticos por
una semana y broncodilatadores de accién corta a
demanda.

Durante un periodo de dos afnos se pierde contac-
to con la paciente, quien regresa a nuestro hospital
en el ano 2013 por presentar tromboembolismo
de pulmén. A partir de esta fecha, retoma la con-
sulta con nuestro servicio por presentar estridor
laringeo y disnea de clase funcional 2-3 mMRC
(Medical Research Council Modificado) de 5 meses
de evolucion. Ademas presenta tos seca (que me-
jora con la ingesta de analgésicos no esteroideos,
automedicados) asociada a goteo nasal posterior;
disfonia de 2 anos de evolucién de comienzo brusco
con hipoacusia derecha y un episodio de enroje-
cimiento de ambos pabellones auriculares
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no dolorosos que cedieron espontaneamente. No
refiere dolores articulares ni otros sintomas. Al
examen fisico: la paciente presenta destruccién
del tabique nasal, nariz en silla de montar no dolo-
rosa (imagen 1), refiere que estos cambios han co-
menzado hace dos afnos aproximadamente; estridor
laringeo y espiracion prolongada; tiroides palpable
aumentada de tamano con multiples nédulos. Satu-
racion arterial de oxigeno 95%, frecuencia cardiaca
81 latidos/minuto, frecuencia respiratoria 20 por
minuto, tensién arterial 120 mmHg/70 mmHg.
Ante estos hallazgos clinicos, se solicita analitica
sanguinea de rutina que se encuentra dentro de li-
mites normales al igual que el estudio inmunolégico
de sangre. El examen oftalmolégico revela sindrome
de ojo seco leve. Ecocardiograma dentro de limites
normales. Se realiza una tomografia de cuello/térax

y posteriormente una videobroncoscopia donde se
observa una estenosis de la cara anterior a nivel
traqueal (imagen 2a y 2b). La audiometria informa
hipoacusia neurosensorial de oido derecho. La
espirometria en dicho ano muestra una limitaciéon
ventilatoria obstructiva severa sin respuesta al
broncodilatador, al igual que el seguimiento reali-
zado. En la Tabla 1 se muestra la secuencia espiro-
métrica desde el ano 2011 al 2014. Con todos estos
hallazgos clinicos y examenes complementarios, se
llega al diagnéstico de policondritis recidivante. Se
decide realizar una evaluacion por especialista en
patologia traqueal y en conjunto se indica trata-
miento con corticoides (metilprednisona) a 60 mg/
dia (1 mg/kg/dia) por un mes y posterior reduccién
de dosis, asi como evaluar el agregado de tratamien-
to inmunosupresor.

Imagen 1. Alteracion del tabique nasal (silla de montar)

Imagen 2a. TAC de cuello y térax: se observa a 15 mm debajo de la glotis disminucion
del calibre de la traquea con un diametro de 8 mm en la porcion mas estrecha. Marcado
engrosamiento en las paredes anteriores y laterales de la traquea en la mayor parte de su
recorrido. Clara disminucion en el calibre anteroposterior de los bronquios fuentes en lo que
no parece superar los 4 mm del lado derecho y 5 mm del lado izquierdo. Bronquiectasis
cilindricas en segmentos basales de I6bulo inferior izquierdo. Areas de atrapamiento aéreo

distribuidas de manera difusa.

Imagen 2b. Estenosis traqueal: se observa estenosis de la cara anterior de la traquea locali-
zada a 3,5 cm distales de cuerdas vocales, con una extension de 1 cm. Presenta variaciones
del calibre con el ciclo respiratorio. Resto de traquea impresiona con una mucosa congestiva.
No se observan lesiones granulomatosas, ulcerativas ni de otro tipo.
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TABLA 1. Espirometrias de la paciente a lo largo del tiempo

2011 2013 2014
CVF (I) 4,29 (144%) 2,53 (84%) 2,97 (99%)
VEF, (I) 2,7 (114%) 0,93(39%) 1,09 (46%)
VEF, , () 1,76 0,58 0,59

VEF /CVF 63 37 37

PEF (L/min) 277,2 102,1 110

FEF max (L/seg)
FIF 50% (L/min)
FEF 50% (L/min)

4,26 (77%)
86,4 (43%)
113,4 (52%)

FEF 50%/FIF 50% 1,32
VEF,/PEF (ml/l/min) 9,74
VEF /VEF, . 1,53
Curva Flujo/Volumen .

4

o i

2,05 (35%)
67,8 (35%)

1,83 (32%)
107,4 (55%)

33 (15%) 29,4(14%)
0,48 0,27
9,11 9,91
1,60 1,85
4 4
o
i

Discusion y conclusiones

Todo paciente con tos cronica obliga a plantear una
amplia serie de diagnésticos, los cuales varian des-
de patologias banales hasta graves enfermedades,
comenzando muchas veces sin manifestaciones
clinicas floridas y exdmenes complementarios
dentro de limites normales. En algunas ocasiones,
el transcurso de la enfermedad en el tiempo aporta
datos que permiten llegar al diagnéstico.

En el presente caso, la asociaciéon de nariz
en silla de montar, estenosis traqueobronquial,
condritis clinica e hipoacusia neurosensorial nos
orienta hacia una enfermedad inmunolégica como
la policondritis recidivante, posiblemente
primaria debido a la ausencia de marcadores
inmunolégicos positivos. Si analizamos la primer
espirometria vemos que presenta una obstruccion
leve con una morfologia que no es orientativa de
obstruccién de via aérea superior, pero llama la
atenciéon un FIF 50% menor de 100 L/min y una
relacion VEF /V EFO,5 mayor a 1,5. En las siguientes
espirometrias podemos objetivar una progresion
del patrén obstructivo, cambios en la morfologia
de las curvas flujo/volumen y empeoramiento de
los indices que nos sugieren estenosis traqueal'*
(Tabla 2). La configuracién de la curva flujo-
volumen es util si sospechamos de una lesién

TABLA 2. indices para evaluar estenosis traqueal

e VEF /PEF > 10 ml/L/min

s VEF/VEF,,>15

* FIF50% < 100 L/min

* FEF 50%/FIF50% < 0,3 0 > 1

en la via aérea superior, a pesar de tener valores
espirométricos dentro de los limites normales.
Hay una gran variedad de patologias asociadas con
una curva flujo/volumen anormal, por ejemplo las
anomalias anatémicas como la estenosis traqueal,
tumores, enfermedad pulmonar obstructiva, dis-
funcién cordal, infeccién crénica y el analisisde
anastomosis en el postoperatorio del trasplante
pulmonar, entre otras® 5.

En cuanto a policondritis recidivante, se
sabe que es una enfermedad sistémica, infrecuente
(3,5 casos por millén), caracterizada por infla-
macion episddica y progresiva de las estructuras
cartilaginosas (cartilago elastico del oido, nariz,
articulacionesy arbol traqueobronquial) y de otras
estructuras ricas en proteoglucanos (corazoén,
vasos sanguineos, oido medio y rifones). Afecta
mas mujeres que varones (3:1) y tiene una edad
promedio al momento del diagnéstico de 47 anos®”.
Su etiologia es desconocida, se observa la presencia
de anticuerpos contra el colageno tipo IT durante
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TABLA 3. Criterios de Mc Adam

Manifestaciones (se requieren tres o mas)

Frecuencia (%)

Condritis auricular bilateral 90

Poliartritis 0 erosiva seronegativa 75

Condritis nasal 55

Inflamacion ocular (conjuntivitis, epiescleritis,escleritis, 50
queratitis, uveitis)

Condritits del tracto respiratorio (laringotraqueal) 60

Disfuncion vestibular o coclear (hipoacusia neurosensorial, 45

acufenos, veértigo)
Biopsia de cartilago (opcional)

los ataques agudos® 8. Debido a la infrecuencia de
esta enfermedad, el retraso diagnéstico es la regla
oscilando entre 4 meses a 4 afnos’, en nuestro caso el
tiempo entre el inicio de los sintomas y el diagnéstico
fue de 3 anos. Es de hacer notar que el diagnéstico de
esta entidad es clinico y se requiere la exclusion de
otras patologias. Para su diagnéstico, se utilizan los
criterios diagndsticos de Mc Adam y colaboradores,
siendo necesaria la presencia de tres o mas (Tabla 3)*
10, La biopsia de cartilago del pabellon auricular es de
utilidad cuando presenta condritis clinica. Nuestra
paciente present6 cuatro de los siete criterios. Esta
patologia puede aparecer como una entidad aislada
(primaria) en el 60% de los casos y el resto estar
asociada con otras enfermedades (secundaria) donde
se destacan las enfermedades autoinmunes o como
sindrome paraneoplasico'> 2, Dentro de los diagnés-
ticos diferenciales, la granulomatosis con poliangeitis
es uno de los mas complejos por la similitud clinica y
orienta este diagnéstico la presencia de anticuerpos
especificos!®. Los tratamientos propuestos varian
desde corticoides a inmunosupresores (ciclofosfa-
mida, azatioprina, metrotexato), inclusive terapias
biolégicas y contra el factor de necrosis tumoral como
infliximab” 3. Dado que su pronéstico puede ser letal
debido a su compromiso respiratorio con colapso de
las vias aéreas, se hace necesario, segin la evolucién,
la colocacion de stent, traqueotomias y ventilacién
mecanica continua'# 1%,
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