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CASOS CLINICOS

Policondritis recidivante: presentacion de dos casos

Resumen.—La policondritis recidivante (PR) es una rara
enfermedad que cursa con episodios recurrentes de inflamacién
en los tejidos cartilaginosos de todo el organismo. Las
manifestaciones clinicas mds frecuentes son la condritis auricular
y la artritis. La enfermedad puede ocasionalmente conducir a
obstruccién de la via aérea y muerte. Se considera una
enfermedad autoinmune y han sido implicados los anticuerpos
anticolageno tipo II en su patogénesis. Asimismo en un tercio de
los casos la PR se asocia con otras enfermedades autoinmunes
como artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico o sindrome
de Sjogren. Se han descrito con frecuencia casos asociados a
neoplasias malignas, en especial de origen hematolégico.

Presentamos dos casos de PR. El primero de ellos corresponde
a un varén de 37 anos que consulté por un episodio de
condritis auricular bilateral. En el estudio histopatolégico
presentaba un infiltrado inflamatorio en el cartilago superficial
y en dermis profunda, con pérdida de condrocitos. El segundo
se refiere a un varén de 74 afos con condritis auricular y artritis
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que desarroll6 en su evolucién un sindrome mielodisplasico.
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INTRODUCCION

La policondritis recidivante (PR) es una rara en-
fermedad sistémica, caracterizada por episodios recu-
rrentes de inflamacién en tejidos cartilaginosos de to-
do el organismo. Su causa es desconocida. Fue descrita
por Jaksch-Wartenhorst en 1921 y denominada poli-
condropatia en 1923 (1). En 1960, Pearson y cols. su-
girieron el nombre del policondritis recidivante para
hacer énfasis en la naturaleza episédica que lleva a la
degeneracion del cartilago. McAdam revis6 159 casos
de PRy estableci6 unos criterios diagnésticos (2).

Presentamos dos casos de policondritis recidivante, uno
visto recientemente y otro con un seguimiento de varios
anos. Este ultimo present6 en su evolucion un sindrome
mielodisplasico, asociacion descrita en la literatura (3).

DESCRIPCION DE LOS CASOS
Caso 1

Varén de 37 anos sin antecedentes personales ni fa-
miliares de interés, acudié a consulta por comenzar
15 dias antes con eritema, edemay calor a nivel de am-
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bos pabellones auriculares con afectacién difusa, pe-
ro respetando la zona del 16bulo (Fig. 1). Hacia 1 ano
habia presentado un episodio similar que se resolvié
en 1 mes de forma espontanea. No presentaba afecta-
cion del estado general, fiebre, ni dolores articulares.
Tampoco referia ingesta de fairmacos previa. En las ex-
ploraciones complementarias presentaba un hemo-
grama, bioquimica basica, velocidad de sedimentacion,
radiografia de torax y electrocardiograma normales.

Se realizo biopsia de piel y cartilago, observandose en
el estudio histolégico un infiltrado inflamatorio en el teji-
do conectivo pericondral y en dermis media y profunda,
constituido principalmente por linfocitos. El limite entre
el cartilago y el pericondrio aparecia desestructurado.

Con el diagnéstico de policondritis recidivante se
pauté tratamiento con deflazacort a dosis de 30 mg/dia
en pauta descendente de 1 mes de duracién, remi-
tiendo el cuadro.

Caso 2

Varén de 74 anos con antecedentes personales de
carcinomas basocelulares y espinocelulares multiples,
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FIG. 1.—Caso 1. Eritema con edema a nivel de la porcidn carti-
laginosa del pabellon auricular.

motivo por el que se controlaba periédicamente en
nuestra consulta. Acudié en 1992 por un episodio de
dolor, eritema y edema en el pabellén auricular iz-
quierdo (Fig. 2) de 1 mes de evolucién. Presentaba
fiebre de 38° y dolor con impotencia funcional a ni-
vel del hombro izquierdo de 20 dias de evolucién. Un
ano antes tuvo un episodio de inflamacién auricular
de similares caracteristicas que le dur6 3 meses y que
fue tratado con multiples antibiéticos orales sin me-
joria.

En la exploracion fisica presentaba una tempera-
tura de 38°, con tumefaccién del pabellén auricular
izquierdo en su porcion cartilaginosa. Las pruebas com-
plementarias mostraban en el hemograma 6.400 leu-
co/dl (63N, 14L, 5M, 6C); Hb, 11,5 g/dl; Hto, 32,7%;
VCM, 104,2; plaquetas, 155.000/dl; S. orina, 4-8 leu-
co/campo. VSG, 127 mm; PCR, 10,7 mg/dl (<0,6). FR
e inmunoglobulinas normales; glucosa, 181 mg/dl;
ASLO N; proteinograma: alfa 1 globulinas y alfa 2 glo-
bulinas elevacion discreta. EKG: taquicardia sinusal. Rx
torax: sin alteraciones. Se le paut6 un tratamiento con
corticoides orales a una dosis de 1 mg/kg/dia de pred-
nisona durante 1 mes en pauta descendente, remitien-
do el cuadro.

En una nueva analitica efectuada en 1994 se detecto
una VSG de 72 mm; leucos, 3.700/dl; hematies,
2.850.000/dl; VCM 109,3; plaquetas 94.000/dl, y se
realiz6 una biopsia de médula 6sea, diagnosticandole
en hematologia un sindrome mielodisplasico secun-
dario a anemia refractaria, que sigue revisiones sin tra-
tamiento. Hasta el momento actual no ha experi-
mentado recidiva del cuadro cutineo.
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FIG. 2.—Pabellon auricular del segundo paciente. Obsérvese cémo
el I6bulo también aparece respetado.

DISCUSION

La condritis auricular es la manifestacion clinica
mas frecuente de la PR. Aparece en un 85-90% de los
casos (2-4). Consiste en enrojecimiento, edema y do-
lor y afecta frecuentemente a ambos pabellones auri-
culares en su porcién cartilaginosa. Normalmente la
inflamacién remite espontaneamente en 2 a 4 sema-
nasy se caracteriza por recurrencias que aparecen tras
periodos variables de tiempo. Los episodios van oca-
sionando una destruccién de las estructuras cartilagi-
nosas y fibrosas que van a dar lugar con el tiempo a las
«orejas en coliflor». La histologia consiste en un infil-
trado inflamatorio pericondral de predominio linfo-
citario y con el tiempo se observa una disminucién en
el nimero de condrocitos con pérdida del contorno
celular y nticleos picnéticos (5).

La artritis puede afectar a pequenas y grandes arti-
culaciones de forma tinica o multiple. Es también un
sintoma frecuente (6) que afecta del 52-80% de los ca-
sos. La forma tipica es migratoria, no erosiva, asimé-
trica y seronegativa. En ocasiones puede ser defor-
mante y erosiva (7).

La condritis nasal es también frecuente y ocurre en-
tre el 51-60%. Es menos recurrente y deja como se-
cuelala nariz en «silla de montar». Otros 6rganos afec-
tados son los ojos, produciendo conjuntivitis (8),
episcleritis, queratitis y uveitis.

La condritis del tracto respiratorio (56% de los ca-
sos) con afectacién laringotraqueal y bronquial pro-
duce ronquera, afonia, tos y disnea. Puede ocasionar
edema de glotis y también colapso de los cartilagos la-
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ringeos y traqueales (9), siendo precisa la traqueosto-
mia en un alto porcentaje de los casos.

La afectacion del oido interno ocasiona nauseas,
vomitos, tinnitus y pérdida de la audicién. Menos fre-
cuente es la afectacion cardiovascular en forma de in-
suficiencia adrtica por destruccién de la elastica me-
dia. Un 17% tienen otro tipo de lesiones cutdneas como
vasculitis y eritema nudoso.

El diagnéstico de PR se basa fundamentalmente en
la clinica, aunque puede precisar confirmacién histo-
l6gica. McAdam y cols. (2) propusieron unos criterios
diagndsticos (tabla I). Estos autores sugieren que el
diagnoéstico puede ser efectuado cuando estan pre-
sentes tres o mas criterios junto con la confirmacién
histol6gica. Damianiy cols. (10), basaindose en una re-
visién de la literatura de 211 casos, propusieron que
se puede hacer el diagnoéstico de PR cuando se cum-
plen tres o mas criterios de McAdam, cuando exista
uno o mds criterios ademas de la confirmacién histo-
légica o cuando existe condritis en dos o mas locali-
zaciones anatémicas separadas con respuesta a corti-
coesteroides o dapsona oral. Los dos pacientes
presentados cumplen los criterios, el primero por con-
dritis auricular bilateral recurrente, con histologia con-
gruente y el segundo con condritis unilateral y artri-
tis, aunque no se realizé estudio histolégico; ambos
presentaron buena respuesta a corticoides orales.

En cuanto a la etiopatogenia, se piensa que la PR
es una enfermedad autoinmune frente al coldgeno ti-
po II. Este colageno estd limitado al cartilago, consti-
tuyendo el 50% de las proteinas del mismo (11). En-
tre un 33% (12) y un 67% (13) de los pacientes
presentan anticuerpos frente al colageno tipo II, que
se pueden detectar en el suero durante las fases agu-
das de la enfermedad. Estos anticuerpos tendrian un
valor diagnéstico en las fases activas de la enfermedad
y el titulo de ellos puede utilizarse para monitorizar la
evolucion de la enfermedad, descendiendo en las fa-
ses de remision clinica. No son especificos de la PRy
también pueden encontrarse en la artritis reumatoi-
de en un 10-12% de los casos (14), en la artritis pso-
riasica (15), en el lupus eritematoso sistémico (16), en
la enfermedad de Paget 6sea (16), osteoartritis gene-
ralizada (16) y artritis crénica juvenil (17).

Otro dato a favor de la etiologia autoinmune es que
un 30% presentan otra enfermedad autoinmune o reu-

TABLA I: CRITERIOS DIAGNOSTICOS DE McADAM
ET AL (2) PARA POLICONDRITIS RECIDIVANTE

Condritis auricular bilateral.
Poliartritis no erosiva y seronegativa.
Condritis nasal.

Inflamacidén ocular.

Condritis respiratoria.

Lesién vestibular.

ook wN =
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matica asociada, que incluyen sindrome de Sjogren
(18), artritis reumatoide (2-19), lupus eritematoso (2),
enfermedad tiroidea (2), diabetes mellitus (6-20), glo-
merulonefritis (21), colitis ulcerosa (22-24), poliarte-
ritis nudosa (25), sindrome de Reiter (26) y xantoma
plano nomolipémico (27). En la literatura médica se
han descrito varios casos de asociacién de sindrome
mielodisplasico con PR, con una relacion temporal es-
trecha. Michety cols. (4) encuentran seis casos de sin-
dromes mieloproliferativos o mielodispldsicos en 112
pacientes con PR. Arlety cols. describen dos casos: uno
de anemia refractaria con exceso de blastos y otro de
anemia con sideroblastos en anillo en un total de 12
pacientes con PR (28). Van Besien y cols. (29) suman
un caso mas de anemia refractaria con exceso de blas-
tos; Shirota anade un paciente con anemia refracta-
ria que evoluciona a leucemia mielomonocitica (30).
Por ultimo, Diebolt y cols describen tres nuevos casos
de sindrome mielodisplasico y PR en 19 pacientes (3).
Una explicacién patogénica propuesta para esta aso-
ciacion, senala que ambas son debidas a una sola anor-
malidad inmunolégica (por ejemplo, un defecto fun-
cional de linfocitos T), esto podria conducir a un
proceso autoinmune en el primer caso y a una proli-
feracion incontrolada en el segundo (3).

El tratamiento de eleccion de la PR son los corti-
costeroides orales (31) en una dosis que oscila entre
30 y 60 mg de prednisona al dia (5). Cuando la en-
fermedad es intensa o progresiva se han utilizado in-
munosupresores como la ciclofosfamida. Otros trata-
mientos eficaces son la dapsona oral y la ciclosporina (4)
con buena respuesta.

En cuanto al prondstico, la tercera parte de los pa-
cientes fallecen como resultado de la PR. Las causas
mas frecuentes de la muerte son colapso y obstruccion
de las vias aéreas, complicaciones cardiovasculares, in-
cluyendo vasculitis sistémica y ruptura de aneurismas, e
infecciones secundarias al uso de corticosteroides (2-4).

Concluyendo, el diagnéstico de PR debe ser tenido
en cuenta cuando una inflamacién de la oreja respeta
el 16bulo o afecta a ambos pabellones o estd asociada
a artritis, ojos rojos o ronquera. Es necesario descartar
la existencia de un sindrome mielodisplasico median-
te un frotis de sangre periférica y ante cualquier dato
sugerente es necesaria la biopsia de médula 6sea.

Abstract.—Relapsing polichondritis (RP) is a rare
disease manifested by recurrent episodes of
inflammation in cartilaginous tissues throughout
the body. The most frequent manifestations are
auricular chondritis and arthritis. The disease may
eventually lead to airway obstruction and death.

A role for anti-type II collagen antibodies has been
proposed in the inmunopathogenesis of RP.
One-third of patients with RP have an additional
autoinmune disease such as rheumatoid arthritis,
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sytemic lupus erythematosus and Sjogren’s
syndrome. Cases of RP have been reported as a
paraneoplastic syndrome, usually with hematologic
malignancies.

This article repots two cases of RP. The first one was
a 37 year-old man who presented with a 2-week
history of bilateral auricular chondritis. The
histopathologic study revealed an inflammatory
infiltrate in the superficial cartilage and deep
dermis with loss of condrocytes. The second case was
a 74-year-old man with auricular chondritis and
arthritis who developed a mielodysplastic syndrome.

Martin Rodriguez I, Novo Lens R, Lopez Bran E, Martinez Mar-
ta P, Nuiiez Alonso C, Robledo Aguilar A. Relapsing polichondri-
tis: a report of two cases. Actas Dermosifiliograf 1999;90:513-516.

Key words: Relapsing polichondritis. Mielodysplastic
syndrome.
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