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(CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

UN VARON DE 82 ANOS CON ARTRALGIAS E
INFLAMACION DEL PABELLON AURICULAR

Dr. Sergio Schejter

CASO

Un varén de 82 afios se present6 a la consulta en
febrero de 2003 refiriendo una tumefaccion dolorosa del
pabellén auricular derecho de tres semanas de evolu-
cion. En primera instancia habia sido examinado por
un dermatdlogo, quien le diagnosticé unaerisipelay lo
medicé con penicilina benzatinica y cefalexina. Al no
mejorar concurrié luego de unos dias a un médico in-
fect6logo, quien le indicé una combinacion de trimeto-
primay rifamipicinasin resultado favorable. Registra-
ba como antecedentes una reseccién endoscopica de
préstata y hernioplastia inguinal derecha. Habia deja-
do de fumar hacia mas de 30 afios. Hacia cuatro meses
se quejabade trastornos en la fonacién, como voz ronca
y cierta disartria. Por este motivo consulté a un otorri-
nolaringélogo, quien luego de un examen clinico le so-
licitd una tomografia computada de craneo y unareso-
nancia magnética de via aéreas superiores, sin encon-
trar patologias que justificaran sus sintomas, siendo me-
dicado con clonazepam. Su sintomatologia fue atribui-
da a que estaba por jubilarse luego de 60 afios de labor
como odontélogo. Todas estas consultas fueron lleva-
das a cabo fuera de nuestra institucion. Un mes y medio
antes notd tumefaccién indolora laterocervical izquier-
da que atribuyé a ejercicios de cierta intensidad realiza-
dos en una clase de gimnasia. La ecografia revelé un
probable hematoma perimuscular a nivel del mdsculo
esternocleidomastoideo izquierdo. El estudio Doppler
color mostrd un vaso sanguineo en la periferia de la
imagen compatible con hematoma. Tuvo una evolucion
espontanea favorable. Por ese entonces se quejaba de
dolores articulares en tobillos, en el dedo medio de la
mano derechay en columna vertebral. El examen fisico
mostraba un paciente en buen estado general, afebril.
Tumefaccion dolorosa del pabellén auricular derecho
gue respetaba el trago y el 16bulo. Leve eritema en p6-
mulo derecho. No se palpaban adenopatias. Estaba nor-
motenso con un ritmo cardiaco regular y frecuencia nor-
mal. Presentaba un cifoescoliosis del tdrax y pectus exca-
vatum. No habia ruidos pulmonares agregados. Se aus-
cultaba un soplo sistdlico de intensidad ++/6 en borde
esternal izquierdo. No se palpaban visceromegalias ab-
dominales ni tenia edemas periféricos. En la tabla 1 se
muestran los resultados de los estudios realizados.

Servicio de Clinica Médica. Hospital Privado de Comunidad.
Cordoba 4545. (B7602CBM) Mar del Plata. Argentina
ddi@hpc.org.ar

Tabla 1. Andlisisde sangrey orina.

Hematocrito
Hemoglobina(g%)

VVolumen corpuscular medio (cm?)

Plaguetas (/mm?®)
Glébulos blancos (/mm3)
Formula
Eritrosedimentacion
Proteina C reactiva

Valor

36,9

12,40

100

200.000

4.400

normal

100 mm 1*2, hora,
10 (VN hasta 0,50)

Glucemia normal
Creatinina normal
Acido rico normal
Fosfatasaacalina(Ul/l) 204 (VR 34-270)
Factor reumatoideo y latex AR negativos
Proteinas totales (g/dl) 7,69
Albdmina(g/dl) 3,87
alglobulina(g/dl) 0,34
a2globulina(g/dl) 0,75

b globulina(g/dl) 0,85
gglobulina(g/dl) 1,90
Anticuerpos antinucleares negativo
Anticuerpo antimiocondrial 1720
ANCA negativo
Orina normal

Figura 1. Imagen de una paciente con idéntica patologia a la del
caso presentado. Gentileza Dr. Brusco.

La radiografia de torax mostré area cardiaca nor-
mal. Signos de hiperinsuflacién pulmonar bilateral.
Tenia radiografias de columna que muestran escoliosis
dorsolumbar y espondiloartrosis acentuada.

Un procedimiento diagnostico fue realizado.

¢Cual es su diagnostico?



Revista del Hospital Privado de Comunidad 2003;vol 6, n°1

DIAGNOSTICO
Policondritis recidivante (PR).

Procedimiento diagnostico: biopsia de pabellén auri-
cular en donde se observo cartilago con un infiltrado
inflamatorio agudo rodeado por un extenso infiltrado
linfoplasmocitario que comprometia los tejidos adya-
centes compatible con PR. El estudio bacteriologico del
cartilago auricular para gérmenes comunes y bacilos
acido-alcohol resistentes fue negativo.

Se comenzd tratamiento con 16 mg de metilpredni-
sona con mejoria progresiva. Dos semanas después del
comienzo del tratamiento con los esteroides presento
dolor localizado en el pabellén auricular contralateral
gue fue cediendo con aumento de la dosis de los este-
roides. También manifestd una progresiva mejoria de
suvozy de su fatiga. Actualmente, casi seis meses des-
pués de comenzado el tratamiento, esta asintomatico,
recibiendo 8 mg de metilprednisona.

DISCUSION

Mc Adamy colaboradores! propusieron en 1976 los
primeros criterios diagnosticos de PR. Se requieren para
el diagnostico tres o mas criterios clinicos (tabla 2).

La necesidad de una biopsia no ha sido necesaria
en estudios retrospectivos y es amenudo riesgosaen la
practica clinica por las graves infecciones que se han
comunicado (principalmente infecciones serias por
Pseudomona aeruginosa)?. Posteriormente en 1986 Michet
y colaboradores definieron sus propios criterios® que
parecieran utilizarse mas frecuentemente en la actuali-
dad (tabla 3).

El diagndstico histopatolégico no es requerido para
los criterios diagndsticos de Michet. En el caso del pa-
ciente descripto creemos que reune los criterios necesa-
rios para el diagndstico establecido de PR. Es probable
gue su primera condritis haya sido laringea por los sin-
tomas referidos y que haya seguido un curso torpido
hasta que hizo su aparicién la condritis auricular que
brindo6 la pista diagnostica. Tal vez una gammagrafia
con galio hubiera mostrado una captacion patolégica
en el cuello que hubiera orientado a un proceso infla-
matorio laringeo*. En cuanto a la condritis auricular
puede aparecer al comienzo de laenfermedad en el 40%
de los casos y es bilateral en la inmensa mayoria de los
pacientes. Finalmente el 85% lo presentaran en algun
momento de la evolucion. Habitualmente respeta el 16-
bulo de la oreja. Se han descripto casos con solo com-
promiso del trago y de la concha auricular, respetando
el hélix y el antihélix, pero esto no es lo usual. El diag-
noéstico diferencial de la condritis auricular debe ser
hecho con condritis debida a infeccion estreptocéccica
o por Pseudomona Seruginosa, infeccion fangica, sifilis,
lepray lesién traumatica®®.

Los corticoides mejoraron tanto su lesién auricular
como la que presumimos fue su lesidn laringea. El pectus
excavatum que presentaba el paciente y que puede ser

Tabla 2. Criterios diagndsticos de Mc Adan y col, 1976.

1. condritisauricular bilateral

2. poliartritisinflamatoria seronegativano erosiva

3. condritis nasal

4. inflamacién ocular: conjuntivitis, keratitis, escleritis/ epiescleritis,
uveitis

5. condritisdel tracto respiratorio: cartilago laringeso y/o traqueales

6. disfuncién coclear y/o vestibular: pérdidaauditivaneurosensorid,
zumbidos y/o vértigo

7. biopsia compatible

Tabla 3. Criterios diagnosticos de Michet y col, 1986.

Los pacientes deben tener documentada historia de episodios
inflamatorios involucrando al menos dos de tres sitios: cartilagos
auricular nasal laringotraqueal, o bien uno de estos sitios junto con
otras dos manifestaciones que incluyen:

- inflamacion ocular: keratitis, conjuntivitis, epiescleritis, uveitis

- pérdidadelaaudicién

- disfuncién vestibular

- artritisinflamatoria seronegativa

ocasionado por la PR sobre los cartilagos costales ya la
presentaba con mucha antelacién. Con respecto al vo-
lumen corpuscular medio elevado que muestra el
hemograma actual, que no tenia en afios anteriores,
puede tal vez inducirnos en la sospecha de un sindro-
me mielodisplésico incipiente.

La policondritis recidivante es una enfermedad
sistémica poco comun, de etiologia desconocida, poten-
cialmente fatal, caracterizada por un cuadro inflamato-
rio fluctuante que afecta las estructuras cartilaginosas
de casi todo el cuerpo. Los cartilagos mas comunmente
atacados son los del pabellén auricular y el septum nasal
y con menor fecuencia los de la laringe, traquea, bron-
quios, epiglotis, cartilagos costales y articulaciones.
Muchos otros tejidos pueden estar involucrados, espe-
cialmente aquellos ricos en proteoglicanos como los ojos,
la aorta, el corazény la piel. También es dable mencio-
nar el compromiso renal y audiovestibular. Una vascu-
litis leucocitocléstica, menos a menudo linfocitica, cu-
ténea o sistémica, suele coexistir hasta en 25% de los
casos, agregando sus manifestaciones propias al cua-
dro clinico. Digamos aqui que la PR es considerada ac-
tualmente una enfermedad autoinmune. Mas de 30%
de los pacientes tienen una enfermedad asociada usual-
mente autoinmune o hematolégica®®. Estas incluyen
lupus eritematoso sistémico (LES), artritis reumatoidea,
sindrome de Sjégren, sindromes vasculiticos sistémicos,
enfermedades del tejido conectivo de superposicién,
espondiloartritis seronegativas, RS3PE’ (Remitting
Seronegative Symmetrical Synovitis with Pitting Edema o
Enfermedad de Mc Carthy), tiroiditis de Hashimoto, ci-
rrosis biliar primaria, fibrosis pulmonar primaria,
sindromes mielodisplasicos, enfermedad de Hodgkin,
linfomas no Hodgkin tipo MALTS, mieloma multiple.
Algunos autores consideran a la PR como una enferme-
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dad paraneoplésica cuando acomparia a las maligni-
dades en general hematolégicas.

Jaksch Wartembrost en 1923 describi6 por primera
vez laenfermedad en un cervecero que presentaba una
enfermedad sistémica caracterizada por fiebre, tumefa-
cion del pabellén auricular, colapso del puente nasal y
artritis. La biopsia del septum nasal revelaba ausencia
de cartilago e hiperplasia mucosa. El consideré que una
toxina constituyente de la cerveza pudiera ser la res-
ponsable. En 1960 Pearson y colaboradores utilizaron
por primera vez el término de «policondritis recidivan-
te», describiendo en detalle las caracteristicas clinicas
de esta enfermedad en base a pacientes propios y de
otros casos publicados en la literatura médica. Desde
entonces mas de 550 pacientes en todo el mundo fueron
comunicados, de todas las edades, aunque hay un pico
en la quinta década de la vida. Los libros de texto sefia-
lan que no hay predominio de un sexo sobre el otro en la
incidencia general. Sin embargo, Frances y colaborado-
res® publicaron un seguimiento en un Unico centro de
200 casos en donde habia un neto predominio de muje-
res (129/71) sobre varones, con una edad promedio de
aparicion de la primera condritis a los 41,4 afos. El
HLA DR4 estd aumentado en los pacientes portadores
de una PR comparada con los controles normales, no
habiendo un subtipo predominante. Si bien el pronosti-
co de la enfermedad es dificil de asegurar frente a un
caso individual determinado, la Clinica Mayo publico
el seguimiento de 100 casos propios®, estableciendo una
sobrevida general de 74% a los 5 afios y de 55% a los 10
anos. Los marcadores de riesgo separados por edad en
menores de 50 afios son la presencia de anemia (ane-
mia de trastornos cronicos), deformidad de la nariz en
sillade montar y vasculitis sistémica. En mayores de 50
afios, laanemia, en relacion con un sindrome mielodis-
plésico, constituye un factor agravante. La mayoria de
las muertes atribuibles a la PR son debidas a neumonia
bacteriana en aquellos pacientes que tienen comprome-
tida la via aérea laringo-traqueo-bronquial con colapso
de la misma. Otro motivo lo constituye la insuficiencia
aortica en pacientes que por distintos motivos no son
candidatos al reemplazo valvular quirdrgico. Otros agra-
ventes son los efectos colaterales de la terapia inmuno-
supresora, los dafios causados por una vasculitis sisté-
mica, la insuficiencia renal y las malignidades hemato-
I6gicas, en especial el sindrome mielodisplasico. Si bien
la enfermedad sigue un curso crénico y recidivante, en
raras ocasiones un simple y aparente autolimitado ata-
gue es encontrado. Las caracterisitcas histopatologicas
de la PR® estan dadas por un infiltrado linfocitico que
inicialmente destruye el pericondrio y eventualmente el
cartilago. La interface entre el cartilago y el tejido conec-
tivo adyacente se vuelve oscureciday lacunar, llena de
linfocitos. Los condrocitos préximos a los infiltrados
inflamatorios lucen picnoticos y hay una pérdida de la
basofilia de la matriz cartilaginosa. Eventualmente las
fibras colagenas reemplazan las estructuras cartilagi-

nosas dafiadas. Asi pues, la patologia muestra cambios
destructivos en la unién fibrocartilaginosa por células
mononucleares que han demostrado ser linfocitos CDA4.
Hay también evidencias de activacién local del comple-
mento, elevados niveles de anticuerpos anticolageno
tipo Il e inmunidad mediada por células a compenentes
del cartilago. Hay comunicaciones de seguimiento de
pacientes con PR en base a los niveles de anticuerpos
anticolageno tipo Il. Asimismo, utilizando como mode-
los animales a ciertos ratones y siguiendo a la sensibili-
zacién de los mismos con colageno tipo Il, se ha repro-
ducido en parte a laenfermedad, lo que de alguna ma-
nera avalaria el concepto de que la PR es una enferme-
dad autoinmune. Al igual que otras enfermedades in-
flamatorias, la anemia de trastornos crénicos, eritrose-
dimentacion elevada e hipergammaglobulinemia pu-
den ser detectados. Los anticuerpos contra citoplasma
de neutrdéfilo (ANCA) pueden ser positivos y la presen-
cia de anticuerpos antifosfolipidos obliga a descartas
un LES concomitante!!. El analisis de orina también pue-
de ponernos sobre la pista de un compromiso renal. Asi
pueden darse los siguientes hallazgos: proteinuria sin
rango nefrético, microhematuria y ocasionalmente ci-
lindros hematicos. La resonancia magnética nuclear
puede ser Gtil para revelar imagenes de estenosis larin-
go-traqueo-bronquial®?. A este respecto los test de fun-
cion pulmonar son de gran importancia desde que un
patrén obstructivo no reversible después de adminis-
trar broncodilatadores y una curva flujo-volumen en
plateau pueden ayudarnos para valorar la severidad de
la obstruccion. La gammagrafia con galio es de valor
para detectar las lesiones inflamatorias, por ejemplo, en
la zona laringea®.

Ahora enumeraremos las lesiones ocasionadas por
la PR.

Otorrinolaringolégicas. Condritis auricular, condri-
tis del septum nasal (el colapso del septum da lugar a la
lesién en silla de montar), compromiso del conducto
auditivo externo (que puede conducir a una hipoacusia
de conduccién), enfermedad cécleovestibular con pér-
dida sensorial de la audicion y cuadro de vértigos®®.

Respiratorias. Estan dadas fundamentalmente por
los compromisos de los cartilagos laringeo y traqueal,
menos frecuentemente bronquiales, que deben ser to-
madas seriamente por los potenciales peligros que pue-
den sobrevenir. Puede ocasionar estenosis localizada o
extendida y las complicaciones infecciosas que sobre-
vienen pueden ser de extrema gravedad. Los pacientes
pueden quejarse de disfonia, estridor laringeo y respi-
racion sibilante. También han sido descriptas lesiones
bronquiales que pueden confundirse con asma bron-
quialt®4,

Cardiovasculares.Vasculitis que puede ser observa-
daentre un 10-25% de los pacientes, en especial del tipo
leucocitoclastica, raramente linfocitica. Han sido
descriptos compromiso vascular de medianos vasos tipo
poliarteritis nodosa y de grandes vasos tipo enferme
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dad de Takayasu®. Los dafios ocasionados a la raiz
de la aorta pueden llevar a la insuficiencia adrtica. La
miocarditis también ha sido mencionada, pudiendo oca-
sionar arritmias o bloqueos cardiacos de distinta grave-
dad. Asimismo una pericarditis puede acompafiar a esto
cuadros clinicos?.

Oftalmoldgicos. El compromiso ocular propiamen-
te dicho incluye keratitis, conjuntivitis, escleritis,
epiescleritis, iridociclitis, vasculitis retinal y ceguera.
En cuanto a las manifestaciones extraoculares, han sido
observadas edema periorbital (incluidos parpados), pa-
ralisis de musculos extraoculares y proptosis®t’1,

Musculo esquelético. Episodios inflamatorios oligo
o poliarticulares seronegativos han sido consignados
entre un 30 a 70% de los pacientes en algn momento
de la evolucion. Generalmente no son erosivos ni
deformantes, y pueden afectar tanto las pequefias como
las grandes articulaciones. El dafio en los cartilagos
costales puede producir el pectus excavatum?®®.

Nefrolégicas. En los pacientes biopsados han sido
diagnosticados glomerulonefritis mesangial,
necrotizante segmentariay crecéntica, acompafiadas o
no de cambios tabulointersticiales. La glomerulonefritis
membranosa ha sido un hallazgo infrecuente®2,

Dermatolégicas. Ocurren frecuentemente en asocia-
cion con mielodisplasia. Son inespecificas y algunas
veces semejan aquellas observadas en la enfermedad
de Bechet o la enfermedad de Crohn, sin la demostra-
cion de la presencia de las mismas, atn cuando ha sido
descripta dicha asociacion. Frances y colaboradores®
encontraron entre sus 127 pacientes con PR sin enfer-
medad acompafiante, un compromiso dermatolégico en
45 (35,4%). Siguiendo un orden de frecuencia, han sido
descriptas las siguientes lesiones:; aftosis oral, complejo
aftosis, pupura livedo reticularis, papulas urticarianas,
papulas rojizo azuladas, eritema elevatum diutinum,
nodulos en extremidades inferiores (ocasionados por
paniculitis septal, trombosis de vasos de la piel, vascu-
litis leucocitoclastica e infiltrados neutréfilos profun-
dos), flebitis superficial, pUstulas estériles, ulceracio-
nes en miembros inferiores, necrosis distal. Las derma-
tosis agudas neutrofilicas (que incluyen el sindrome de
Sweet y el pioderma gangrenoso) en general han sido
descritpos con PR asociada a otras enfermedades como
los sindromes mielodisplasicos y enfermedades del te-
jido conectivo. El complejo aftosis que cabe mencionar
no es sinénimo de Bechet, también ha sido reportado
con la enfermedad intestinal inflamatoria crénicay en
los pacientes con leucemia mieloide crénica tratados
con interferén alfa. La asociacién de enfermedad de
Bechet y PR ha sido denominada sindrome MAGIC
(mouth and genital ulcers with inflamed cartilage)?.

Neuroldgicas. Vasculitis del sistema nervioso cen-
tral, meningitis aséptica®.

Manifestaciones sistémicas. Fiebre, pérdida de peso
y fatiga son comunes.

Con respecto a la frecuencia de aparicion de las

Tabla 4. Manifestaciones clinicas de la policondritis recidivantes.

Frecuencia Frecuencia

inicial (%) total (%)
Condritisauricular 40 85
Conditis nasal 20 50
Pérdidadelaaudicion 9 30
Artritis 35 50
Oculares 20 50
L aringo-tréagueo-bronquial 26 48
Estenosislaringo-traqueal 15 23
Vasculitissistémica 3 10
Disfunciénvalvular 0 6

manifestaciones clinicas y a su incidencia durante el
curso evolutivo de la PR, esto puede observarse en la
tabla 4, extraida del libro de Schumacher®.

El tratamiento de la PR es frecuentemente subéptimo,
teniendo significativos grados de comorbilidad®6242%,
Son utilizadas drogas antiinflamatorias no esteroides
como indometacina u otras mas modernas para los ca-
sos mas leves. Ha sido mencionada también la dapsona
en algunas oportunidades. En la mayoria de los casos
se utilizan los corticoides como prednisona a dosis de
20 a 60 mg diarios. Hay descripciones de utilizacion de
los corticoides por periodos cortos seguidos con una
terapia de mantenimiento con colchicina e
indometacina. Cuando es imposible disminuir o aln
suspender las dosis de esteroides o los efectos indesea-
bles de los mismos sean relevantes, suelen utilizarse los
inmunosupresores. A este fin ha sido utilizado el
metatrexato a dosis semanal de 7,5 a 15 mg. También se
emplea la ciclosporina que tiene ventajas sobre la
ciclofosfamida, otra droga mencionada que predispone
a complicaciones neoplasicas. Dosis pulso de
inmunosupresores cuando hay una situacion con ame-
naza de vida, al igual que sucede en la artritis
reumatoidea, se utilizan y estan siendo evaluadas. Tam-
bién hay comunicaciones en la literatura médica de
pacientes tratados con anticuerpos monoclonales anti
CD4.

Cuando existe el peligro de colapso de la via aérea
debe efectuarse una traqueostomia, o bien, para evitar
la misma, se han colocado por via endoscépica stent
metélicos autoexpendibles, siliconados, con aceptables
resultados?-2¢, También se ha empleado a continuacién
de los procedimientos descriptos el uso de BiPAP para
conservar un didmetro suficiente de las vias aéreas, en
especial por las noches®.

CONCLUSION

Asi pues, la PR puede hacer su aparicion sin ser
sospechada en varias especialidades médicas y el co-
nocimiento necesario acerca de su existencia, yaseaen
forma «pura» o como acompafiante de enfermedades
del tejido conectivo o hematolégicas, hara posible un
eficaz tratamiento en alguna oportunidad.
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