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Presentacion de caso
Policondritis recidivante con traqueotomia permanente. A proposito de
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RESUMEN

La policondritis recidivante es una enfermedad autoinmune, de etiologia desconocida,
infrecuente, caracterizada por lesiones inflamatorias recidivantes, afecta las estructuras
cartilaginosas, el sistema cardiovascular y los érganos de los sentidos. Se presenta una
paciente femenina de 31 afios de edad, con antecedentes de trastornos menstruales,
hipertension arterial, diabetes mellitus, y colagenopatia en la familia. Que presenta un
cuadro clinico que evoluciona desde dolores articulares hasta condritis nasal, auricular y
traqueal, ademés de alteraciones vestibulococleares, 1o que conllevan al diagndstico de
policondritis recidivante. Actualmente presenta una traqueotomia permanente y responde
favorablemente al tratamiento.
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ABSTRACT
Relapsing polychondritis is a rare autoimmune disease of unknown etiology, characterized

by recurrent inflammatory lesions, which affects cartilaginous structures, the cardiovascular
system and the sense organs. A 31-year-old female patient is presented, with a history of
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menstrual disorders, arterial hypertension, diabetes mellitus, and collagenosis in the family.
Which presents a clinical picture that evolves from joint pain to nasal, auricular and tracheal
chondritis, as well as vestibulocochlear alterations, which lead to the diagnosis of relapsing
polychondritis. Nowadays has a permanent tracheostomy and is responding favorably to
treatment.
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Introduccion

La policondritis recidivante (PR) es una enfermedad inflamatoria multisistémica cronica
de origen autoinmune, que compromete preferencialmente el tejido cartilaginoso de
diversos organos y sistemas, produciendo una reaccién inflamatoria intensa con necrosis
de cartilago y tejido conjuntivo. También puede afectar las estructuras con proteoglicanos
COmMO 0jos corazon, rifién y vasos sanguineos, produciendo vasculitis )

A pesar de su etiologia desconocida, la autoinmunidad cumple el principal rol en su
aparicion. La presencia de anticuerpos anticolageno tipo Il durante el episodio agudo
explicaria el desarrollo de una respuesta autoinmune contra epitopes de algin componente
del cartilago, con aparicion posterior de un infiltrado inflamatorio pericondral. @)

La PR puede afectar a numerosos 6rganos, con especial predileccion por la afeccion condral
y articular. El cuadro clinico puede iniciar con manifestaciones generales. &%

La condritis auricular es la afeccion mas frecuente. Puede existir otorrea serosa con lesion
permanente y reblandecimiento del cartilago auricular, dando lugar a la tipica oreja de
cocker. La condritis recidivante de los cartilagos de la pirdmide nasal produce una
deformidad caracteristica en silla de montar. @

La condritis laringea provoca afonia completa que simula una laringitis banal. El paciente
puede presentar manifestaciones de obstruccion pulmonar. La inflamacion de la traquea y

del cartilago tiroides puede ocasionar dolor y evolucionar a estenosis local o difusa. ¢
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Las manifestaciones articulares pueden presentarse como una poliartritis o bien como una
oligoartritis aguda o subaguda. La hipoacusia puede presentarse ademas de otros trastornos
vestibulococleares. ©

Para su diagndstico se utilizan los criterios diagndsticos de Mc Adam y colaboradores,
siendo necesaria la presencia de tres 0 mas de ellos: condritis auricular bilateral (90%),
poliartritis erosiva seronegativa (75%), condritis nasal (55%), inflamacion ocular
(conjuntivitis, epiescleritis, escleritis, queratitis, uveitis) (50%), condritits del tracto
respiratorio (laringotraqueal) (60%), disfuncion vestibular o coclear (hipoacusia
neurosensorial, acufenos, vértigo) (45%), biopsia de cartilago.®

La supervivencia es a los 5 afios del 75% y a los 10 afios del 55%. Las causas de muerte
mas frecuentes son las respiratorias (infecciosas u obstructivas) y las cardiovasculares. El
inicio de la enfermedad en pacientes menores de 50 afios y la presencia de anemia,
deformidad nasal, artritis, estenosis laringotraqueal, vasculitis y microhematuria podrian
considerarse como factores predictivos de mal prondstico.®®

El tratamiento farmacoldgico se basa en la utilizacion inicial de antiinflamatorios no
esteroideos (AINES) seguido por corticoides e inmunosupresores. Se ha comunicado el
efecto benéfico de la terapia con anticuerpos monoclonales anti-CD4 en pacientes con PR,
4)

En casos que presenten estenosis 0 colapso de la via aérea, valvulopatias graves y
aneurismas adrticos esta indicada la cirugia toracica reparadora. Las cirugias estéticas
deberan programarse una vez la enfermedad este compensada.®)

El objetivo del presente trabajo fue describir el caso de una paciente femenina de 31 afios
con manifestaciones clinicas que permiten llegar al diagnostico de policondritis recidivante
a la cual se le tuvo que practicar una traqueotomia permanente. Se considera importante el

conocimiento del caso para la comunidad médica en general.

Presentacion de Caso

Paciente femenina de 31 afos, piel blanca, procedencia urbana, con antecedentes de
trastornos menstruales desde su menarquia a los 5 afios de edad, diabetes mellitus (DM) tipo
Il hace aproximadamente 8 afios, hipertension arterial (HTA) hace de 6 afios; tratadas con

glibenclamida (5 mg) 1 tab/almuerzo y 1 tab/cena, y amlodipino (10mg) 1tab/dia.
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A los 12 afios comenzo a presentar dolores articulares generalizados con predominio en la
articulacion de las rodillas, intermitentes, que cedian con la administracion de
antinflamatorios no esteroideos (AINES) por lo que acudié a consulta de reumatologia
remitida por su médico de cabecera por sospecha de colagenopatia. En consulta se le indica
una artroscopia en la rodilla derecha sin resultados positivos, no obstante, debido a las
caracteristicas de los dolores articulares tuvo que abandonar la escuela de baile y continud
con seguimiento en consulta de Reumatologia tratdndose con esteroides.

Se mantuvo clinicamente estable sin nuevos sintomas por 15 afios, presentando recidivas de
dolor articular sin respuesta al tratamiento por lo que asistié mas a consulta. A los 27 afios
acude a consulta de Medicina Interna por sospecha de Asma bronquial (AB), por presentar
tos recurrente y falta de aire, para lo cual fue tratada con broncodilatadores, sin mejoria
clinica, se decidio su ingreso en sala de Medicina Interna para estudio.

e Antecedentes Patolégicos Personales (APP): Trastornos Menstruales, HTA, DM,
Poliartritis cronica.

e Antecedentes Patoldgicos Familiares (APF): Lupus Eritematoso Sistémico (LES)
(tia-X), HTA (madre-X) DM tipo Il (madre-X), Esclerodermia (madre-X), AB
(padre).

e Reaccion Adversa a Medicamento (RAM): Triamcinolona.

Al interrogatorio la paciente refirio dolores de cabeza recurrentes, irregularidades
menstruales y falta de aire que le impedia hablar fluidamente y realizar actividades fisicas.
Al examen fisico se constato decaimiento, dolores articulares generalizados, traquea central,
movible y dolorosa a la palpacién, galactorrea y disfonia. Resto del examen fisico sin
alteraciones.

Se interconsulto con otras especialidades como neumologia, endocrinologia, neurologia,
oftalmologia, inmunologia, alergia y otorrinolaringologia. Se sospeché que su diagndstico
podria ser Granulomatosis de Wegener.

Se le indicaron exdmenes complementarios humorales e imagenoldgicos. No se encontraron
hallazgos relevantes a excepcion de la prueba funcional respiratoria que arroj6 obstruccién
bronquial severa y la tomografia axial computada (TAC) que mostro estenosis del primer y
segundo anillos traqueales. Se practico fibrolaringoscopia directa para corroborar estrechez
a nivel del primer y segundo anillos traqueales y se decidio realizar traqueotomia de

urgencia (Imagen 1) para asegurar via aérea permeable.
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Figura 1. Rayos X de torax vista anteroposterior. Se observa traqueotomia permanente.

Fuente: historia clinica de la paciente.

La paciente continu6é con seguimiento y tratamiento con esteroides, inmunosupresores y
antimicrobianos. Present6 mejoria clinica que posibilité la retirada del traquedstomo. Luego
de 4 afios vuelve a acudir a cuerpo de guardia de su hospital méas cercano por presentar falta
de aire constante. Al examen fisico realizado aparecen nuevos hallazgos como deformidad
en el tabique nasal en forma de “silla de montar" (Imagen 2), pabellones auriculares
deformes y dolorosos (Imagen 3), hipoacusia bilateral y pérdida del equilibrio afiadidos a

los datos positivos de su previo ingreso.

Figura 2. Tabique nasal en forma de "silla de montar".

Figura 3. Pabellones auriculares deformes y dolorosos
En este momento se diagnosticé Policondritis Recidivante pues presentaba 5 criterios de
McAdam: Condritis auricular bilateral recurrente, Artritis inflamatoria no erosiva, Condritis

nasal, Condritis del tracto respiratorio (trdquea) y Lesion audiovestibular (hipoacusia), por
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lo que se comenzd tratamiento con azatioprina tabletas (tab) 50 miligramos (mg) via oral a
dosis de 10 mg/dia y prednisona (tab 5mg) via oral a dosis de 10 mg/dia. Se realiz6 cirugia
videoasistida para estudio y tratamiento con el objetivo de mejorar capacidad respiratoria y
obtener muestra para biopsia. Se obtuvo confirmacion histoldgica positiva para la PR.
Eventualmente los dolores articulares y el decaimiento mejoraron, sin embargo, la falta de
aire persistio por lo que fue reevaluada y se le realizo fibrolaringoscopia directa donde se
observaron nuevos anillos traqueales comprometidos. En noviembre del 2010 fue ingresada
y se le realizaron los siguientes examenes:

Broncoscopia videoasistida: Traquea con anillos inflamados, abundante secrecidn espesa,
blanquecina, adherida a pared traqueal; carina engrosada, edematosa. Arbol bronquial
derecho: se dificulta acceso porque la paciente comienza con falta de aire, tos humeda,
intranquilidad, no se pudo explorar; &rbol bronquial izquierdo: entrada estenosada por
secreciones espesas, adheridas a la pared bronquial, anatomia conservada, pero muy
edematoso, hiperémico. Se aspiran secreciones y se envian para el laboratorio para estudio.
Por lo que se concluye Supuracion Pulmonar Aguda.

La paciente posteriormente continud con varios episodios de la misma indole por lo cual fue
intervenida en multiples ocasiones. Finalmente se decidio realizar traqueostomia
permanente para mejorar su calidad de vida.

En estos momentos tiene una evolucion favorable respondiendo adecuadamente al
tratamiento actual con: prednisolona (20mg) % tab diaria, nifedipino (10mg) 1 tab c/12h,
furosemida (40mg) 1 tab diaria, omeprazol (20mg) 1cap diaria, azatioprina (50mg) 1tab
diaria, insulina simple: D-10U, A-15U, C-15U; insulina lenta 25U 9pm.

Discusion

La policondritis recidivante suele presentar manifestaciones clinicas y por tanto
diagnosticarse entre los 40 y 60 afios ¥ Sin embargo, en el caso presentado se puede
observar la aparicion de sintomatologia desde edades tempranas, que inicialmente quizas no
podian ser sugestivas de la enfermedad per se, debido a que no cumplia los criterios
diagndsticos todavia, no obstante, no estaria incorrecto asumir que estaban relacionadas con
esta.

La aparicion de condritis auricular al inicio del cuadro coincide con Quintana Duque et al.

© donde fue la caracteristica mas frecuente al encontrarla en la totalidad de los casos
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estudiados, mientras que difiere de grandes series como la de Michet et al. @, en la cual la
condritis auricular solo se presento en el 39% de los casos al inicio de la enfermedad, asi
como en la descripcion clasica de McAdam et al. @, en la cual s6lo el 26% de pacientes
tenia condritis auricular al inicio del cuadro.

La sospecha inicial de una granulomatosis de Wegener se considera correcta, dado que es
la entidad que maés dificultad puede originar en el diagnostico diferencial, ya que ambas
patologias comparten manifestaciones clinicas, como la afeccién de las vias aéreas
superiores y del tabique nasal. La condritis auricular, tan caracteristica en la PR, es
excepcional en el Wegener, mientras que en este Gltimo se observa con frecuencia la
afeccion pulmonar y renal, rara en la PR.

En Latinoamérica existe una alta incidencia de PR en el género femenino de acuerdo con la
serie de 5 casos publicada en México por Meza-Junco et al. ®, en la cual todos los pacientes
fueron mujeres, hecho que concuerda con nuestro caso.

Una vez diagnosticada la PR, la descripcion clinica del caso reportado coincide con la
informacion en bibliografia consultada. Los criterios diagndsticos presentes en este caso
fueron: condritis auricular bilateral, artritis inflamatoria no erosiva, condritis nasal, condritis
del tracto respiratorio (trdquea) y Lesion audiovestibular (hipoacusia) ademas de signos de
confirmacion histologica.

El colapso traqueal con necesidad de traqueostomia evidenciado en el presente caso se
manifiesta en la menor parte de los pacientes, cifras que fueron comprobadas en el 42% de
la serie de casos publicada por Kong et al. @ y en el 9% informado en la serie de Trentham
(10)

La paciente evoluciond torpidamente, por lo que requirid la realizacién de varios
procedimientos invasivos y quirdrgicos debido a la recurrencia del cuadro disneico laringeo
que presentaba, sin embargo, todos los episodios fueron bien manejados, lo que concuerda
con otros casos revisados, que manifiestan que la enfermedad aparece generalmente de
forma intermitente, y esto conlleva a un mejor prondstico.

Se decidio optar por la realizacién de una traqueostomia permanente para evitar las
reintervenciones constantes a la que la paciente se estaba sometiendo, siendo un enfoque
poco frecuente, pues no se suele realizar este tipo de procedimientos en pacientes con PR
frecuentemente.

Este procedimiento en conjunto con el tratamiento de esteroides con inmunosupresores, ha
demostrado ser muy efectivo, a pesar de que la disponibilidad de los medicamentos a veces

falla, la paciente se ha mantenido sin otras complicaciones.
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La sobrevida en la primera serie publicada por Mc Adam et al. ), en 1976, fue de 70% a
cuatro afios. Michet et al. ® reporta, en 1986, una sobrevida de 74% a cinco afios. En la
serie publicada por Trentham @9, en 1998, la supervivencia a ocho afios fue de 94%, lo que
puede adjudicarse a los progresos en el tratamiento de la enfermedad. Entre los factores que
predijeron disminucién de la sobrevida en la cohorte de Michet se citan edad avanzada,
presencia de anemia al momento del diagnéstico y estenosis laringotraqueal. En contraste
con la bibliografia consultada nuestra paciente ha tenido una sobrevida superior a los 10

afios luego de realizada la traqueotomia permanente.

Conclusiones

Este reporte manifiesta que el diagnostico de la policondritis recidivante es eminentemente
clinico, ante la presencia de sintomas sugestivos de la enfermedad, debe de diferenciarse de
otras enfermedades autoinmunes y colagenopatias, para asi encaminar el diagndstico y
lograr una conducta adecuada en el momento preciso. La conducta varia de paciente en
paciente segln sus caracteristicas personales, por lo que necesitamos una medicina
personalizada y una toma de decisiones adecuada con el objetivo de que el paciente tenga
la mejor calidad de vida posible.
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