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Policondritis recidivante con afeccién
grave por dano de la valvula mitral,
escleritis y del cartilago traqueal

Relapsing polychondritis: A case of
mitral valve, sclera and tracheal cartilage
involvement.
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Resumen

ANTECEDENTES: La policondritis recidivante es una enfermedad que afecta princi-
palmente el tejido cartilaginoso; sin embargo, puede afectar otros 6rganos. El dafo
cardiovascular ocurre en menos del 10%. El diagnéstico se establece con criterios
clinicos y el tratamiento se basa en esteroides.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 32 afios con cuadro progresivo de inyec-
cién conjuntival, aumento de volumen en el pabellén auricular derecho y dolor en
el arco costal izquierdo. El ecocardiograma revel6 valvulitis mitral. Se establecié
el diagnéstico de policondritis recidivante y recibié tratamiento con esteroides con
adecuada respuesta.

CONCLUSIONES: La policondritis recidivante es una enfermedad que potencialmen-
te puede afectar miltiples aparatos y sistemas, por lo que es necesario establecer el
diagnéstico temprano para evitar desenlaces adversos.
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Abstract

BACKGROUND: Relapsing polychondritis is a rare disease which mainly affects
cartilaginous tissue, although it can involve other organs. Cardiovascular compromise
occurs in less than 10%. Diagnosis is established with clinical criteria and treatment
is based on steroids.

CLINICAL CASE: A 32-years-old male patient with progressive eye redness, increased
volume in the right ear and pain in the left costal arch. Echocardiogram revealed mitral
valvulitis. A diagnosis of relapsing polychondritis was established and an adequate
response was obtained with steroids.

CONCLUSIONS: Relapsing polychondritis is a heterogenous disease that can poten-
tially affect multiple organs. Hence, establishing an early diagnosis is important to
avoid adverse outcomes.
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ANTECEDENTES

La policondritis recidivante es una enfermedad
autoinmunitaria poco frecuente, con incidencia
de 3.5 casos por millén de habitantes, generando
un reto diagndstico. Es un trastorno potencial-
mente grave e incapacitante, que se caracteriza
por cuadros de inflamacion recurrente del tejido
cartilaginoso, principalmente el oido externo, la
nariz, las articulaciones y las vias respiratorias
superiores e inferiores.” Ocurre con mayor fre-
cuencia entre los 40 y 60 afios con una relacion
hombre a mujer de 1:1, aproximadamente el
30% de los casos padecen una enfermedad auto-
inmunitaria concomitante. No se ha descrito una
rutina de laboratorio especifica para el abordaje,
ya que el diagndstico se basa principalmente en
manifestaciones clinicas. Se han desarrollado
diferentes criterios diagndsticos, los mas usados
son los criterios de McAdam, Damiani y Levine,
y Michel, estos Gltimos basados Ginicamente en
sintomas.? Cuadro 1

Las manifestaciones de la policondritis re-
cidivante incluyen desde secuelas estéticas
permanentes, como las derivadas de la inflama-
cién del cartilago auricular, hasta consecuencias
potencialmente mortales por afeccion traqueal
o cardiovascular.?

El dano de la via aérea es la manifestacion inicial
en hasta el 10% de los casos, con una media de
apariciéon de 2.5 anos después del diagndstico.
Las complicaciones cardiovasculares repre-

Cuadro 1. Criterios diagnésticos de la policondritis recidivante
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sentan la segunda causa mas importante de
mortalidad, después de las complicaciones la-
ringotraqueales.* La afeccién cardiovascular mas
frecuente es la insuficiencia adrtica secundaria
a dilatacién de la raiz aértica; sin embargo, la
insuficiencia mitral también se ha descrito.” El
dano ocular es habitual, ocurre hasta en el 60%
de pacientes e incluye epiescleritis, escleritis e
iridociclitis. Se manifiesta poliartritis en aproxi-
madamente 70-80% de los pacientes.®

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 32 afios, previamente
sano, que acudi6 al servicio de urgencias por
15 dias de evolucién con dolor en el arco costal
izquierdo, intenso, irradiado al hipocondrio iz-
quierdo, inyeccién conjuntival en el ojo derecho,
fiebre persistente, diaforesis nocturna, pérdida
de 5 kg y aumento de volumen en el pabellén
auricular derecho (Figura 1). En la exploracion
fisica se encontraron los signos vitales en rangos
normales, inyeccién conjuntival bilateral, dolor
a la movilizaciéon ocular, dolor a la palpacion
del arco costal izquierdo, asi como en la region
anterior del cuello y a la movilizacién traqueal.
El resto sin alteraciones.

Como parte de su abordaje destacaron los si-
guientes resultados de los estudios de laboratorio:
leucocitos 18.7 x 10%/L, plaquetas 656,000 K/
pL, globulinas 4.61 g/dL, inmunoglobulina A
499 mg/dL, inmunoglobulina G 2201 mg/dL,
proteina C reactiva 29.76 mg/dL. Anticuerpos

McAdam (3 de 6): Damiani y Levine (1 de 3): Michet y su grupo (A o B):

Condritis auricular bilateral

Poliartritis inflamatoria no erosiva
seronegativa

Condritis nasal

Inflamacion ocular

Condritis de las vias respiratorias

Dano audiovestibular

Tres criterios clasicos de McAdam

Dos criterios de McAdam mas
respuesta a esteroides

A. Inflamacién de 2 de 3 cartilagos
(auricular, nasal y laringotraqueal)

Un criterio de McAdam mas
confirmacién histolopatolégica

B. Inflamacién de 1 de 3 (auricular, nasal y
laringotraqueal), mas 2 de 4 (inflamacién
ocular, disfuncién vestibular, artritis
inflamatoria seronegativa, pérdida
auditiva)
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Figura 1. Pabell6n auricular derecho sensible, eritema-
toso y edematoso, con preservacion del I6bulo.

contra citoplasma de neutréfilos (ANCA) con
patron c-ANCA 1:20 (referencia < 1:20), anti-
mieloperoxidasa de 2.8 U/mL (referencia < 2 U/
mL), anticuerpos antinucleares (ANAS) 1:320
con patrén citoplasmatico, anticuerpos contra
virus de hepatitis B, C y VIH negativos. La prueba
deVDRL Yy la prueba de absorcion de anticuerpos
treponémicos fluorescentes (FTA-ABS) fueron
positivas. La tomografia computada mostré
aumento del volumen del pabellén auricular y
conducto auditivo externo derecho, desviacién
del cartilago nasal y engrosamiento traqueal con
estriacion de la grasa mediastinal (Figura 2). El
ecocardiograma transtoracico mostré insuficien-
cia mitral ligera, con leve engrosamiento de sus
valvas. La valoracién por oftalmologia reporté
escleritis difusa bilateral.

Figura 2. Tomograffa computada que muestra au-
mento de volumen del pabellén auricular derecho,
engrosamiento de las paredes del conducto auditivo
ipsilateral, asi como engrosamiento difuso de la pared
de la traquea y los bronquios.

Ante la sospecha de policondritis recidivante,
se inicié tratamiento con dexametasona a do-
sis de 5 mg via endovenosa cada 24 horas (4
dosis), seguida de 1 mg/kg al dia de prednisona
durante una semana seguida de descenso de la
dosis. El paciente mostré adecuada respuesta al
tratamiento con alivio completo de la escleritis,
condritis y traqueitis. Se otorgd tratamiento am-
bulatorio de la sifilis latente tardia diagnosticada.

DISCUSION

Se comunica el caso de un hombre previamente
sano, con cuadro de evolucion caracterizado
por dolor costal, escleritis, condritis auricular
derecha y sintomas sistémicos. Se evidenci6 una
afeccion traqueal en estudios de imagen y valvu-
litis mitral en el ecocardiograma transtoracico,
asi como datos de inflamacion (leucocitosis,
trombocitosis, elevacién de los reactantes de
fase aguda). Los sintomas auriculares ocurren en
el 80% de los pacientes y son la manifestacion
mas comun, las manifestaciones oftalmolégicas
son diversas y aparecen hasta en el 65% de
los pacientes con policondritis recidivante.'?
Nuestro paciente mostré valvulitis mitral, las
manifestaciones cardiovasculares se reportan
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en menos del 10% de los pacientes. Lo mas
comdn es la afectacién valvular. En una revisién
de 440 pacientes con policondritis recidivante,
se encontrd regurgitacion valvular en el 7.7%,
regurgitacién mitral en el 1.8% y regurgitacion
valvular combinada en el 1.6%.” Otras manifes-
taciones cardiovasculares aiin menos frecuentes
son: pericarditis, bloqueo cardiaco y arteritis
coronaria.® Se evidenciaron ANAS positivos,
hallazgo reportado en un 20-60% de los casos,
asi como ANCAS positivos, documentado con
menos frecuencia y asociado con vasculitis.®®
Debido a que el paciente cumplié con los crite-
rios de McAdam, Damianiy Levine, asi como los
de Michet y colaboradores, se inicié tratamiento
con esteroide, observando respuesta adecuada.
Sin embargo, es importante reconocer que no
todos los pacientes cumplen con los criterios
al inicio de la enfermedad vy, en tales casos,
puede considerarse una biopsia; los hallazgos
histopatoldgicos identificados incluyen un in-
filtrado de linfocitos con proporcién variable
de polimorfonucleares, monocitos, macréfagos
y células plasmadticas, asi como depésitos de
inmunoglobulinas y complemento; ademas,
se recomienda realizar cultivo para descartar
micobacterias y hongos del tejido.>® Debido
a la rareza de la enfermedad, no existen guias
para su tratamiento, ni ensayos clinicos con
distribucién al azar que respalden su terapéuti-
ca, lo cual lo convierte en un reto diagndstico
y terapéutico. El manejo se dirige a paliar los
sintomas, asi como a asegurar la permeabilidad
de la via aérea. La terapia cronica con medi-
camentos esteroideos representa el pilar del
tratamiento. Otros inmunosupresores, como la
azatioprina, metotrexato y ciclosporina pueden
considerarse en pacientes no respondedores o
como ahorradores de esteroides.® Recientemen-
te se describié la administracién de anticuerpos
monoclonales dirigidos contra el factor de
necrosis tumoral (por ejemplo, infliximab o
adalimumab), interleucina 6 (tocilizumab), o
linfocitos B (rituximab). Si bien la evidencia
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proviene de series de casos, estos medicamentos
podrian limitar la actividad de la enfermedad y
detener su progresion, a la vez de otorgar alivio
sintomatico, aunque existen también interrogan-
tes por sus efectos adversos.*

La policondritis recidivante se asocia con una
enfermedad autoinmunitaria en el 25-35% de
los casos, por lo que se solicitaron marcadores
de inflamacién, ANAS y ANCAS, aunque pueden
encontrarse anticuerpos positivos sin estar rela-
cionados con una enfermedad autoinmunitaria
subyacente. Las enfermedades mas cominmente
asociadas son: vasculitis sistémicas, enfermedad
tiroidea, artritis reumatoide, lupus eritematoso
generalizado, sindrome de Sjogren, enfermedad
inflamatoria intestinal y espondiloartritis.® Como
abordaje de inflamacién auricular se solicit6
VRDL y FTA-ABS, los cuales resultaron positi-
vos, aunque la sifilis puede explicar algunas de
las manifestaciones clinicas del cuadro clinico,
el paciente cumplié criterios de policondritis
recidivante y tuvo respuesta al tratamiento con
esteroides. Se egreso al paciente con tratamiento
contra sifilis latente de duracién desconocida
con penicilina benzatinica.’

CONCLUSIONES

La policondritis recidivante, a pesar de ser un
padecimiento poco frecuente, debe incluirse en
el diagnostico diferencial de todos los pacientes
con sintomas constitucionales con afectacion del
tejido cartilaginoso. El diagnéstico se establece
por la combinacién de manifestaciones princi-
palmente clinicas y se apoya en hallazgos de
laboratorio, estudios de imagen y, de ser nece-
sario, biopsia. Aunque existen diversos criterios
diagnésticos, se requiere alta sospecha clinica
y un abordaje multidisciplinario. El tratamiento
especifico continda siendo controvertido, se
recomienda administrar esteroides e inmunosu-
presores segln el grado de afectacion organica.
Vale la pena destacar la importancia del médico
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internista en el abordaje de los pacientes con
manifestaciones multisistémicas.
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