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RESUMEN

La policondritis recidivante es una enfermedad sistémica, de etiologia
desconocida, que se caracteriza por unainflamacién recurrente, que afecta a
edtructuras cartilaginosas, aparato cardiovascular, ojos y oidos. La afecta-
cién respiratoria ocurre en €l 56% de los pacientes durante € curso de la
enfermedad, pero como formainicial de presentacion solo ocurreen el 14%
delos casos. L os pacientes desarrollan sintomas severos devidos alaafecta-
dondelaglotisy del arbol traqueobronquial, sendo la causa de muerte en
e 50% de los casos. La inespedficidad de los sintomas respiratorios da
lugar aque, s el cuadro no se acompafia inicial mente de signos caracteridi-
cos, pueda confundirse con otro proceso, retrasandose el diagnéstico. Las
pruebas de funcién pulmonar son de enorme importancia, apareciendo un
patron obstructivo no reversible tras broncodilatador, y un plateaud en la
curvaflujo-volumen que vaa ayudar alocdizar y evduar laseveridad de la
obstruccion. La TAC de dtaresolucion es una exploracion no invasiva que
identifica las anormalidades de la traqueay de los bronquios con mas preci-
si6n que labroncofibroscopia, por lo que deberealizarse d inicio delossin-
tomas respiratorios;junto con las pruebas de funcién pulmonar.

Presentamos €l caso de una paciente cuyo proceso debutd con sinto-
matologia respiratoria sugestiva de asma bronquial, que precedio en seis
meses ala aparicion del signo guiala condritis nasal.
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ABSTRACT

Relapsing polychondritis is a systemic disease of unknown etiology
characterised by relapsing inflammation affecting cartilaginous structu -
res, cardiovascular system, eyes and ears. Respiratory involvement
occurs in 56% of patients during the disease progression, but only in
14% of cases as an initial presentation. Patients develop severe symp -
toms due to the disease affecting the glottis and the tracheobronquial
tree, which represents the cause of death in 50% of cases. The unspeci -
ficity of respiratory symptoms makes that the disease may be confounded
with some other if it is not accompanied with a typical presentation,
which may cause a delay in the diagnosis. Pulmonary function tests are
of great importance, since an obstructive pattern not reversible after
bronchodilator administration and a plateau in flow-volume curves are
of great help when assessing the severity of the obstruction. High resolu -
tion computed tomography is a non-invasive test more precise than bron -
choscopy in identifying tracheal and bronchi abnormalities, so it should
be performed at the onset of the respiratory symptoms together with the
pulmonary function tests.

We present the case of a patient, whose disease started with respira -
tory semiology suggesting bronchial asthma, which preceded in six
months the main sign nasal chondritis.
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INTRODUCCION

La policondritis recidivante (PR) es un proceso inflamato-
rio, episddico y con frecuencia progresivo, de causa descono-
cida, que afecta predominantemente al cartilago de las orgjas,
nariz y arbol traqueobronquial, y también a estructuras inter-
nas del ojoy del oido (1). La afectacidn respiratoria ocurre en
el 56% de los pacientes durante €l curso de la enfermedad,
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pero como forma inicial de presentacién solo ocurre en €l
14% de los casos (2). Los pacientes desarrollan sintomas
severos devidos ala afectacion delaglotisy del arbol tragueo-
bronquial, siendo la causa de muerte en el 50% de | os casos.

Presentamos el caso de una paciente cuyo proceso debutd
con sintomatologia respiratoria compatible con asma bron-
quial, que precedi6 en seis meses alaaparicion ddl signo guia
la condritis nasal.
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CASO APORTADO

Mujer de 31 afios, remitida a la consulta desde los Servicios de
Urgencias con e diagnéstico de rinoconjuntivitis y asma bronquial.
Como antecedentes familiares, tenia parientes de 2° grado con asma
y atopia. Antecedentes personaes. fumadora (12 paquetes/afio);
diagnosticada a los 16 afios de rinoconjuntivitis alérgica (acaros y
polenes); cuadros ocasionales de tos seca asociada a la rinoconjunti-
vitis, y alergiaaterramicina. Consulta en urgencias por un cuadro de
cuatro dias de evolucion, consistente en tos seca, sibilanciasy disnea,
acompafiado de rinorrea, congestion nasoocular, dolor faringeo y
febricula (visita 0). Laexploracion fisicamostraba congestion nasoo-
cular, roncus y sibilancias bilaterales espiratorias; la laringoscopia
indirecta mostraba un enrojecimiento de la parte visible de la tr&
quea, sin otros hallazgos. Hemograma con anemia (Hb 11,5 gr/dl),
sin leucocitosis ni eosinofilia, siendo la bioquimica general normal.
La Rx de térax no mostraba hallazgos patoldgicos, y la Rx de senos
paranasales mostraba la existencia de un engrosamiento del cornete
derecho. Se le instaura tratamiento con terfenadina, budesonida
nasal, formoterol, 1600 microgramos de budesonida inhalada, 30
mgrs de deflazacort en pauta descendente y cefuroxima. Visita 1: A
los 15 dias de haber iniciado el tratamiento, lavemos por primeravez
en laconsulta. La paciente se encontraba asintomética, habiendo sus-
pendido laterfenadinay la budesonidatdpica. A laexploracion fisica
destacaba la existencia de disfonia (que se atribuy6 al uso de corti-
coides inhalados) y algun roncus espiratorio aislado. La espirografia,
no basal, mostraba una FVC del 98% (de su valor de referencia)
(Tabla l), FEV, 73% (de su valor de referencia), FEV./FVC 64%,
MMEF 39% (de su valor de referencia) y PEF 51% (de su valor de
referencia). Habia estado realizando registro domiciliario del PEF
gue se mantenia estable entre 250-260 I/min. Se solicitdé hemogra-
ma,VSG, PCR, bioquimica general y hepética, elemental de orina,
microbiologia de esputo, tests cutaneos para heumoal ergenos habi-
tuales y determinacion de Ig E especifica en sangre.Visita 2: alos 12
diasdelavisita 1, la paciente acude de forma espontanea ala consul -
ta por un cuadro febril de 12 dias de evolucion, astenia , tos con
expectoracion mucosa fécil y abundante, artralgias en rodillas, tobi-
llos, interfalangicas distales de manos y piesy zona lumbosacra. No
habia tenido disnea ni sibilancias, aunque si ruido de secreciones en
tragueay dolor en la parte alta de la traguea. Llevaba 6 dias tomando
de nuevo cefuroxima, persistiendo la febricula. Habian transcurrido
27 dias desde el comienzo del cuadro. Los flujos espiratorios conti-
nuaban estables en 250 |/min, sin ninguna variabilidad. La espirome-
tria en ese momento mostraba CVF 88% (de su valor de referencia),
FEV, 73% (de su valor dereferencia), FEV./ CVF 72%, MMEF 45%
y PEF 54%. Las pruebas complementarias solicitadas en la visita
anterior confirmaban la anemia, que era microcitica (Hb 10gr/dl); no
habia leucocitosis; bioquimica genera y hepatica normal; orina nor-
mal; VSG 103mm en la primera hora, PCR 138 y microbiologia de

esputo negativa. La paciente continuaba realizando tratamiento con
formoterol y budesonidainhalada. Se |e solicita serologia reumética,
factor reumatoide (FR), ANA, ANCA, ECA einmunocomplejos cir-
culantes, siendo todo ello normal o negativo, y se remite a Servicio
de Reumatologia, en donde es diagnosticada de oligoartritis no erosi-
va con HLA B,,+, iniciando tratamiento con AINEs. 3° visita (dos
meses después del comienzo del cuadro): consulta de nuevo por
expectoracién mucosa muy abundante, diaria, sobre todo en decibito
supino y lateral izquierdo. La fiebre habia desaparecido. El PEF
domiciliario continuaba estable en 250 I/min, sin ninguna variabili-
dad, y en la espirografia basal la CVF es del 81% (del valor de
referencia), y FEV, 65% (del valor de referencia), que mejora un
12% tras broncodilatador. Ante la sospecha de bronquiectasias o
bronquiolitis obliterante asociada a alguna enfermedad reumatol 6gi-
ca, seleredizaun TAC de ataresolucion, en e que solo encuentran
engrosamiento de paredes de bronquios segmentarios del 6bulo
medio. Seiniciatratamiento con fisioterapiarespiratoriay se sube la
dosis de budesonida inhalada. 4° visita (a los 4 meses del comienzo
del cuadro): importante mejoria desde e punto de vista clinico.
Habia desaparecido €l ruido de secrecionesy latos, aungue persistia
todavia la expectoracion pero en menor cuantia. Sin embargo, un
control evolutivo, con curva flujo volumen, mostraba un empeora-
miento de la obstruccion, que no revertia tras broncodilatador: FVC
94% (de su valor de referencia), FEV1 45% (de su vaor de referen-
cia), FEV,/FVC 42%. Se le instaura tratamiento con corticoides ora-
les. 5° visita (alos 5 meses del comienzo del cuadro): tras un mes de
tratamiento con corticoides orales en pauta descendente la paciente
se encuentra clinicamente mejor, pero en la curva flujo-volumen de
control hay una gran caida de PEF, oscilaciones del asa espiratoria,
apareciendo ademés estridor con la espiracion forzada. Ante la sos-
pecha de patol ogia obstructiva de vias respiratorias altas es remitida
a ORL para vaoracion. 62 visita (a los cinco meses y medio del
comienzo del cuadro): mientra espera ser vista por ORL acude
espontaneamente a la consulta por presentar engrosamiento llamati-
voy dolor del tabique nasal, sin sintomas riniticos. Cuando lavemos,
confirmamos la existencia de deformidad de la nariz en silla de mon+
tar. Laaparicion de ese dato, junto con los anteriores (sintomas respi-
ratorios de vias altas y bgjas, fiebre, artritis no erosiva seronegativa,
anemiay afectacion del cartilago nasal) nos pone ante la sospecha de
Policondritis Recidivante. Se le realiza broncofibroscopia, que es
mal tolerada por latosy ladisnea, en la que encuentran mala apertu-
ra de ambas cuerdas vocales, sobre todo a nivel de la comisura ante-
rior; reduccion global del diametro del tercio superior de tréquea, con
enrojecimiento, edemay pérdida de relieve de los cartilagos; con la
espiracion forzada se reduce significativamente la luz traqueal, por
colapso de la pared posterior; en e arbol bronquial derecho encuen-
tran edemay enrojecimiento similar al del tercio superior de traquea.
No se pudo tomar biopsia de cartilago por la mala tolerancia. ORL
mientras tanto descarta otra patologiaa nivel nasal y solicita TAC de

TABLA |

EVOLUCION DE LAS PRUEBAS DE FUNCION PULMONAR DESDE EL COMIENZO DE LOS SINTOMAS. EL DIA 185 INICIO
TRATAMIENTO CON CORTICOIDES ORALES A ALTAS
DOSIS Y SALAZOPIRINA

Dia 15 Dia 27 Dia 60 Dia 120 Dia 170 Dia 185 Dia 200 Dia 230

Basal (TB) Basal (TB) Basal (TB) Basal (TB) Basal (TB) Basal (TB) Basal (TB) Basal (TB)
CVF 98,4% (98%)  88% (89%) 81,2% (86%)  94% (99%) 107% (108%)  96% (97%)  105% (104%) 106% (110%)
FEV1 73% (75%)  73,3%(76%) 64,6% (72%)  45% (48%) 48% (41%) 41% (45%)  47% (52%)  45% (50%)
FEV1/CVF 64% (67%)  72% (74%) 69% (75,1%)  41% (42%) 45% (32,5%)  37% (40%)  39% (43%)  37% (40%)
MMF 25-75%  38% (45,3%) 455% (46%) 33,4% (42%)  25,3% (29%) 22% (18%) 17% (23%)  21% (24%)  19% (22%)
PEF 36% (51%)  54% (55%) 43% (61,1%)  31% (34%) 31%(33%)  32% (33%)

Los valores se representan en porcentaje de su valor teérico. TB: tras broncodilatador. CVF: capacidad vital forzada; FEV1: volumen espiratorio forza-
do en el primer segundo; MMF 25-75%: mesoflujo; PEF: flujo espiratorio pico.
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cuello y traguea en donde se confirma que la traguea, a nivel subti-
roideo tiene un diametro de 10 mm (Fig. 1). Las pruebas de funcion
pulmonar continuaban mostrando un patron obstructivo no reversible
tras broncodilatador, vol imenes pulmonares normales, resistencia de
lavia aérea elevada (163% de su valor tedrico) y gasometria arterial
normal. A los seis meses del comienzo del cuadro, y con €l diagnés-
tico de Policondritis Recidivante, se inicia tratamiento corticoides
orales a dltas dosis y salazopirina. Tras tres semanas de tratamiento
desaparece €l estridor con la espiracion forzada y se objetiva una
mejoria de la curva flujo volumen y una normalizacion de reactantes
de fase aguda (VSG, PCR), sugestivos de buena respuestaiinicial.

Fig. 1. TAC de trdquea, con corte a nivel subtiroideo, en el que el
didmetro traqueal es de 10 mm.

DISCUSION

La policondritis recidivante (PR) es un proceso inflamato-
rio de etiologia desconocida, aunque existen datos que apoyan
la hipétess de una etiologia inmune (4,5), asocidndose en el
30% de los casos con otras enfermedades inmunol égicas (6,7).
Afecta con mayor frecuencia a personas entre 40 y 60 afios, sin
diferencias entre sexos ni razas. La expresion clinica de este
proceso traduce la afectacion de estructuras cartilaginosas,
fundamentalmente otorrinolaringolégicas, cardiovasculares y
de algunos organos de los sentidos. La afectacion laringotra
quecbronquia se da en & 49% de los casos, siendo ésta y la
afectacién cardiovascular indicadoras de mal pronéstico (10).
El diagnostico es clinico, siguiendo los criterios establecidos
por McAdam (2) y modificados por Damiani (3), no siendo
necesario € estudio anatomopatol dgico en todos los casos .

El interés de nuestro caso viene dado por la escasa frecuen-
ciadeinicio del cuadro con afectacién purade vias respiratorias
sin otras manifestaci ones acompafiantes (oscila segun las series
entre el 13% (13) y 26% (10); y larapidez del diagndstico des-
de el comienzo de los sintomas (sei's meses), siendo este perio-
do transcurrido bastante més corto de lo que habitua mente se
describe en laliteratura (15) (entre 2,5y 3 afios).

La afectacion de la via aérea se da con mas frecuencia en
mujeres que en hombres, a una edad media de 40,3 afios, y
puede ser difusa o localizada (14). La sintomatologia puede
ser muy variada: disnes, tos, afonia, sensacion de “ estrangul e
miento”, sibilancias, estridor, estenosis traqueal y bronquial,
bronquiectasias y neumonia (15). Esta inespecificidad de la
sintomatologia hace, que si €l cuadro no esflorido inicialmen-

37

te, pueda confundirse con otro proceso, dando lugar a un
retraso en el diagnostico (16,17). Los sintomas relacionados
con la afectacion laringotragueal son signos de mal prondsti-
co, ya que puede dar lugar a insuficiencia respiratoria aguda
debida a colapso de lavia aérea (2,10).

Fisiopatol 6gicamente, en las fases mas precoces se produ-
ce unainflamacion de los cartilagos que dan lugar a fragilidad
traqueal o bronquial. En el transcurso de la enfermedad se va
produciendo una disminucién del calibre de laviaaéreay una
destruccién de los cartilagos, con evolucién a fibrosis. La
infecciones pulmonares son frecuentes debido a la dificultad
para eliminar las secrecionesy alaineficaciade latos (15). El
colapso tragueal puede producirse de forma aguda, dando
lugar a una muerte subita (14).

La repercusi6n sobre la funcién pulmonar va a depender no
sdlo de la localizacidn de lalesién, sino de que ésta seafija o
variable. Lalocaizacion es mas importante cuando la obstruc-
cion esvariable, yaque s es extratoracica da lugar a una dismi-
nucion del flujo inspiratorio méximo; y s esintratorécica, lo que
se afectan son los flujos espiratorios (14). La serie mas amplia
en la que se describe detaladamente la funcion pulmonar delos
pacientes afectos es lade Tillie-L eblond (15), en laque la mayo-
riade los pacientes presentan una disnea severa, conFEV, menor
del 46%, debido a estenosi s traqueobronquia severa. Las prue-
bas de funcion pulmonar son de enorme importancia, gparecien-
do un patrén obstructivo no reversible tras broncodilatador. La
curva flujo-volumen va a mostrar general mente un plateaud que
vaaayudar alocalizar y evaluar la severidad de la obstruccion.

La exploracion broncofibroscopica puede ser (til para
apreciar la extension de la reaccién inflamatoria, valorar el
grado de colapso en relacion alos movimientos respiratoriosy
la estenosis. Sin embargo, es un exploracion arriesgada, ya
gue puede provocar a un colapso de la via aérea 'y la muerte
stbita. La TAC de altaresolucion es una exploracién no inva
siva que identifica las anormalidades de la traguea y de los
bronquios con mas precision que la broncofibroscopia, por 1o
que deberealizarse a inicio de los sintomas respiratorios (18),
junto con las pruebas de funcién pulmonar.

El diagnéstico diferencial de la afectacion respiratoria es
amplio, sobre todo cuando estos sintomas no se acompafian de
otros signos mas caracteristicos: intubacion traumética, reaccio-
nes granulomatosas del mediastino, neoplasias, betabloqueantes,
traquea en funda de sable del EPOC y traqueobroncopatia osteo-
condropléstica. También habria que hacerlo con el asma bron-
quial, yaque en ocasiones se acompafiade sibilancias (16,17).

Inicidmente d mango de esta enfermedad, incluso de la
af ectacion traqueobronquial, es con corticoides ordes, alos que
se les puede afiadir inmunosupresores dependiendo de la res
puesta (14). Sin embargo, en ocasones se requieren medidas
mas agresivas. intubacidn, traqueostomia precoz en los casos de
afectacion localizada subglética, soporte ventilatorio con pre-
si6n positiva continua (19), prétesis endotraqueaes (20) e inclu-
so fijacion externa de la via aérea (14). De todas formas, d pro-
ndstico, cuando hay afectacion de la via aérea es malo (2), y
peor ain cuando el paciente debuta con estos sintomas, mas que
cuando aparecen en el transcurso de la enfermedad, siendo ade-
méas mala la respuesta a los corticoides (14). Sin embargo, no
existen en la literatura datos sobre € pronéstico a largo plazo
cuando d diagndgtico se establece a poco tiempo de la apari-
Cion delos sintomas respiratorios, Como es NUESLTo caso.
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