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RESUMEN

Introduccion: La policondritis recurrente o recidivante es una enfermedad sistémica
crénica autoinmune, caracterizada por la inflamacion de tejidos cartilaginosos asociada en
pocos casos a enfermedades malignas hematologicas.
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Presentacion del caso: Presentamos el caso de una paciente femenina de 26 afios que
cursaba concomitantemente con leucemia mieloide aguda. La manifestacion inicial fue una
afeccion cutanea en forma de eritema nodoso, y posteriormente se diagnostico leucemia
mieloide aguda; durante la fase de aplasia posquimioterapia desarrollé inflamacion bilateral
del cartilago auricular (condritis auricular) y sindrome vertiginoso con evolucién clinica
satisfactoria al tratamiento inmunosupresor con glucocorticoides.

Conclusiones: Es dificil definir si existe asociacion entre la policondritis recidivante y la
leucemia mieloide aguda, la quimioterapia o la sumatoria de las dos noxas. Una vez que se
establece el diagnostico se debe iniciar oportunamente la administracion de glucocorticoide
a altas dosis, ya que pudieran aparecer complicaciones como la necrosis del cartilago y la
pérdida de la region afectada. En contraste, el uso de los glucocorticoides tiene una
excelente respuesta con modulacion completa de la enfermedad, tal como se muestra en el
caso presentado.

Palabras clave: policondritis recurrente; leucemia mieloide aguda; eritema nudoso
cartilago auricular.

ABSTRACT

Introduction: Relapsing polychondritis is a systemic, chronic and autoimmune disease
characterized by the inflammation of cartilaginous tissues. This disease is associated in a
few cases with malignant hematological diseases. We present a case of a patient with
relapsing polychondritis and concomitantly with acute myeloid leukemia.

Case presentation: A 26-year-old female patient, with cutaneous affection as initial
manifestation categorized as erythema nodosum. Then she was diagnosed with acute
myeloid leukemia. In the aplasia post-chemotherapy phase, the patient developed bilateral
inflammation of the ear cartilage (auricular chondritis) and a vertiginous syndrome with
satisfactory clinical evolution to immunosuppressive treatment with glucocorticoids.
Conclusion: Relapsing polychondritis usually presents with cartilaginous involvement,
such as bilateral atrial chondritis, as shown in the case. Early diagnosis and timely
treatment are necessary to achieve a good clinical response. Subsequent studies are
necessary to evaluate the association between relapsing polychondritis and hematological
alterations such as acute myeloid leukemia and the use of chemotherapy.

Keywords: Polychondritis, Relapsing; Leukemia, Myeloid, Acute; Erythema Nodosum;
Ear Cartilage
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Introduccion

La policondritis recidivante es una enfermedad sistémica cronica que se caracteriza por la
inflamacion de los tejidos cartilaginosos, principalmente los oidos, la nariz y la traquea;
ademas puede causar compromiso multisistémico (articular, ocular, vestibulo-coclear y
cardiovascular, entre otros). En 1960, se describe por primera vez con ese nombre por
Pearson.®

Se considera una entidad rara, con una incidencia estimada al afio de 3,5 casos por un
millén de habitantes, con una edad media de presentacion entre la cuarta y quinta décadas
de la vida.) La causa de la enfermedad ain se desconoce, aunque se ha descrito un
importante componente inmunitario soportado por la asociacion frecuente con otras
enfermedades autoinmunes y la respuesta a la terapia inmunosupresora con
glucocorticoides.®» También se han descrito diversos factores desencadenantes como
agentes quimicos e infecciosos, toxicos, factores genéticos y hormonales,® asi como se ha
encontrado asociacion con enfermedades hematooncoldgicas, principalmente con el
sindrome mielodisplasico.®

El diagndstico representa un gran desafio médico debido a las manifestaciones atipicas y
las raras asociaciones de la enfermedad, pero en general, se basa en los criterios clinicos
sugeridos inicialmente por McAdam y modificados en 1976 por Damiani y Michet, los
cuales se detallan en la tabla 1.4

Previa autorizacién de la paciente, se presenta el caso de una joven con policondritis
recidivante con compromiso auricular, disfuncion vestibulo-coclear y manifestaciones
dermatoldgicas, que comenzé durante el tratamiento quimioterapéutico contra una leucemia
mieloide aguda (LMA), con protocolo 7+3 en fase de induccion (citarabina y
daunorrubicina). La paciente presentd una respuesta adecuada a la terapia con
glucocorticoides.
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Tabla 1 - Criterios diagndsticos de policondritis recidivante

Autor Criterios

— Condritis recurrente de ambos auriculares

— Poliartritis inflamatoria no erosiva

— Condritis del cartilago nasal

McAdam et al. (1976) — Inflamacion de estructuras oculares (conjuntivitis, queratitis, escleritis,
uveitis)

— Condritis de cartilagos de laringe o traquea

— Dafio coclear o vestibular

McAdam et al. (1976) — Requiere 3 de los 6 diagndsticos

— 3de 6 criterios de McAdam et al. o

Damiani et al. (1979) — 1 de 6 criterios de McAdam et al., y confirmacion histoldgica positiva
]

— 2 de 6 criterios de McAdam et al., y respuesta a corticoides o dapsona

—  Criterios mayores:
«  Condritis auricular
«  Condritis nasal
«  Condritis laringotraqueal
—  Criterios menores:
Mitchel et al. (1986) * Inflamacién ocular (conjuntivitis, queratitis, epiescleritis,
uveitis)
»  Pérdida de audicion
«  Disfuncién vestibular
»  Artritis seronegativa
Requiere dos criterios mayores 0 un criterio mayor y dos menores

Fuente: Tabla adaptada de Emmungil H, Aydin SZ. Relapsing polychondritis. Eur J Rheumatol. 2015;4:155-9. Disponible
en:http://www.eurjrheumatol.org/eng/benzermakaleler/2896®

Presentacion del caso

Paciente de 26 afios de edad, sexo femenino, piel con fototipo 2, sin antecedentes de
importancia, quien ingresé a un Hospital Universitario en Santander, Colombia, por un
eritema nodoso. Posteriormente manifestd flebitis y celulitis que resolvié adecuadamente
con tratamiento antibidtico intravenoso. Sin embargo, entre los examenes de ingreso se
observd la presencia de blastos en la sangre periférica, por lo que se realizaron estudios de
medula dsea, y se obtuvo el diagndstico de LMA. Se indic6 un protocolo de quimioterapia
7 + 3, que incluyd citarabina y daunorrubicina.

Durante el dia 7 del protocolo de quimioterapia, cuando la paciente se encontraba en fase
de aplasia posquimioterapia, desarroll6 signos inflamatorios en los cartilagos auriculares de
manera bilateral, pero no present6 sintomas ni signos compatibles con otitis externa, media
ni aguda, por lo que se realiz6 el diagndstico de condritis auricular bilateral. Para ello se
decidié realizar el tratamiento del edema con medios locales e iniciar antibioticoterapia con
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piperacilina y tazobactam, debido a la neutropenia grave y el riesgo infeccioso concurrente.
Se realizd una tomografia axial bilateral de los pefiascos temporales, en donde no se
encontraron hallazgos compatibles con algun proceso infeccioso.

No obstante, en el tercer dia de la antibioticoterapia se observo la progresion de los signos
inflamatorios, por lo que se consideré como diagnostico diferencial un proceso autoinmune
(policondritis recidivante), y se inicié un ciclo de 5dias con prednisona a dosis de
1 mg/kg/dia (Fig.). Concomitantemente, se solicito un perfil de autoinmunidad (factor
reumatoide, anticuerpos antinucleares, anticuerpos anti-ADN, velocidad de sedimentacion
globular y complemento sérico C3 y C4), los cuales mostraron las alteraciones detalladas
en la tabla 2. Asimismo, durante ese dia la paciente presentd lesiones en la piel tipo papulas
pruriginosas que se consideraron como una urticaria alérgica, para lo cual se administré una
dosis Unica de hidrocortisona y difenhidramina. Posteriormente, la paciente present6
bradicardia sinusal asintomatica, sin otros hallazgos electrocardiograficos.

Tabla 2- Estudios y examenes de laboratorios relevantes realizados a la paciente

Laboratorio

Resultado

Interpretacion

Citometria de flujo en la médula
Osea

Blastos del 51 % de fenotipo CD34 -/+ (40 %); CD
56(-); CD15(-); CD71+D. MPO +

Fenotipo sugestivo de leucemia
mieloide aguda con minima
maduracion

Biopsia de médula 6sea

Hipercelularidad con infiltracion de células
inmaduras de apariencia mieloide con marcadores
CD 117 -/+; CD34(-), PAX5(-), CD3(-) y CD15(-)

Leucemia aguda sugestiva de linea
mieloide

Anticuerpos antinucleares 22,82 mg/dL Moderadamente positivo
Anticuerpos anti-ADN 81,2 U/mL Negativo

Factor reumatoide Menor de 8 U/mL Negativo
Complemento sérico C3 88,10 mg/dL Disminucion leve
Complemento sérico C4 23,20 mg/dL No alterado
Velocidad de sedimentacion 140 mm/h Aumentada
globular

Fuente: Historia clinica.

Al revalorar a la paciente el segundo dia de tratamiento con prednisolona, se constatd una
mejoria notoria de la condritis auricular y la persistencia de bradicardia sinusal que se
alternaba con arritmia sinusal, por lo que se revisé de nuevo los farmacos administrados. Se
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atribuy0 a una extrafia, pero descrita reaccion adversa al ondansentron, por lo que se
suspendié el medicamento y se descartd igualmente cardiotoxicidad causada por
antraciclinas mediante el ecocardiograma.

Finalmente, durante el cuarto dia de tratamiento con corticoide, la paciente present6 vértigo
y nistagmo, aunque hubo mejoria de la condritis auricular, por lo que se indico un
antihistaminico y se decidio terminar el ciclo corto de esteroide, y se dio continuacion con
una dosis de mantenimiento. Al dia siguiente se evidencid la resolucion de los sintomas
descritos.

Fig. — Ay B. Condritis auricular izquierda y derecha, respectivamente. C y D. Cartilagos auricular
izquierdo y derecho, después de la administracion de altas dosis de prednisona en un ciclo de 5 dias

Discusion
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El diagnostico de la policondritis recidivante se considera un reto clinico debido a sus
diversas formas de presentacion; sin embargo, estd basado principalmente en los criterios
clinicos sugeridos inicialmente por McAdam y modificados en 1976 por Damiani y Michet,
previamente especificados.®

Nuestra paciente presentd condritis auricular bilateral y disfuncion vestibular con una
adecuada respuesta al tratamiento con glucocorticoides, con lo que se cumplen los criterios
modificados de Damiani. Se considerd innecesaria la toma de biopsia, ya que la paciente
presentd una respuesta significativa al tratamiento con prednisona y, ademas, como se
describe en la literatura, no siempre es imperativa la realizacion de este examen, debido al
riesgo intrinseco del procedimiento con posibilidad de dafios permanentes en el cartilago.

La paciente tuvo diversas manifestaciones clinicas de la policondritis recidivante, entre
ellas, el eritema nodoso, la condritis auricular, la erupcién urticariforme papular y el
sindrome vertiginoso; la de mas temprana presentacion fue el eritema nodoso, seguido de la
condritis auricular. Lo anterior difiere con lo descrito por Andrés M.®) y Cervera y otros,®
quienes coinciden en describir a la condritis auricular como la primera manifestacion en la
mayoria de casos. Igualmente en esta paciente Ilamd la atencion la presencia de la erupcion
urticariforme papular en tronco y brazos como manifestacion tardia, que aparecid después
de la condritis auricular y el eritema nodoso, a diferencia de lo descrito por Tronquoy,
quien hallé dicha manifestacion de forma temprana en una mayor proporcion, incluso antes
de establecer el diagnostico de policondritis recidivante.(”)

Ademas, este caso concuerda con la caracteristica epidemioldgica descrita para la poblacion
colombiana por Quintana y otros,® quien refiere el género femenino como el més afectado
por la enfermedad. En cambio, nuestro caso (26 afios de edad) difiere con la edad media de
presentacion notificada por este autor y por la descrita por Cervera y otros® para la
poblacién mexicana: 46 y 52 afios, respectivamente.

En otros reportes se ha descrito la relacion de la policondritis recidivante con algunas
entidades hematooncoldgicas, especialmente con los sindromes mielodisplasicos. Esta
asociacion fue bien descrita por Hebbar y otros, y represent6 el 28 % de todos los casos de
policondritis recidivante diagnosticados durante un seguimiento de 14 afios.®) Igualmente
un estudio realizado en Turquia reflejo esta relacion, al evidenciar la remision total de la
policondritis recidivante de un paciente que recibi6é tratamiento con azacitidina para su
sindrome mielodisplésico.®) Kamboj AK vy otros hallaron esta asociacion, principalmente
en varones de edad avanzada y la presencia de lesiones cutaneas, con menores tasas de
supervivencia.®? Sin embargo, un caso de LMA y policondritis recidivante no se habia
reportado en la literatura.
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Finalmente, no se puede establecer claramente la relacion causal; pero se puede afirmar la
existencia de una asociacion entre ambas entidades. En el futuro se requiere la realizacion
de estudios con rigor epidemioldgico que estudien dicha asociacion.

Conclusiones

La policondritis recidivante es una entidad clinica poco frecuente y por lo tanto de dificil
diagnostico. Se recomienda sospecharla en pacientes que presenten signos inflamatorios no
infecciosos en regiones cartilaginosas. Se menciona la asociacion con enfermedades
hematoldgicas, pero por primera vez se reporta esta entidad en una paciente con leucemia
mieloide aguda que se encontraba en tratamiento quimioterapéutico. Es dificil definir si
existe asociacion entre la policondritis recidivante y la leucemia mieloide aguda, la
quimioterapia o la sumatoria de las dos noxas. Una vez que se establece el diagnostico se
debe iniciar oportunamente la administracion de glucocorticoide a altas dosis, ya que, de lo
contrario, pudieran aparecer complicaciones como la necrosis del cartilago y la pérdida de
la region afectada. En contraste, el uso de los glucocorticoides tiene una excelente respuesta
con modulacion completa de la enfermedad, tal como se muestra en el caso presentado.
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