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Policondrite Recidivante, um Caso Clinico

Relapsing Folychonaritis, Case Report
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Resumo

A policondrite recidivante € uma patologia inflamatdria, multissistémica,
de etiologia desconhecida que afeta as cartilagens. Caracteriza-se por
episodios recorrentes de inflamagéo das estruturas cartilaginosas que
podem resultar em leséo ou destruicdo dos tecidos. As manifesta-
¢Oes mais comuns sdo a condrite auricular, articular, nasal e traqueal
e cerca de um tergo dos casos esta associado a vasculites ou outra
doenga autoimune. Apresenta-se 0 caso de um doente de 74 anos,
sexo masculino, internado no servigo de Medicina Interna por pneu-
monia. Durante o internamento apresentou inflamag&o da cartilagem
do pavih&o auricular direito, 0 que alertou para a possibiidade de
diagndstico de policondrite. Referia episddios semelhantes nos Ulti-
mos 3 meses, episddio de olho vermelho um ano antes e artrite com
cerca de 10 anos de evolugdo. Apds investigagdo complementar
concluiu-se tratar de um caso de policondrite recidivante, com boa
resposta inicial a prednisolona, mas com necessidade de doses altas
pelo que iniciou metotrexato.

Palavras-chave: Metotrexato; Policondrite Recidivante;
Prednisolona.

Introducao

A policondrite recidivante (PR) é uma patologia inflamatdria, mul-
tissistémica, de etiologia desconhecida que afeta as cartilagens.
Caracteriza-se por episodios recorrentes de inflamacao das estru-
turas cartilaginosas que pode resultar em lesdo e destruicdo dos
tecidos. O diagndstico é quase sempre clinico mas pode ser com-
plementado por bidpsia." As manifestacdes mais comuns s&o a
condrite auricular, articular, nasal e traqueal, mas qualquer carti-
lagem do corpo pode ser afetada. Cerca de um terco dos casos
esta associado a vasculites ou outra doenga autoimune, nomea-
damente artrite reumatoéide e lUpus eritematoso sistémico. Outras
entidades associadas a PR sdo doengas inflamatdrias intestinais,
enddcrinas, hematoldgicas e da pele.?

Abstract

Relapsing polychondritis is a multisystemic inflammatory disease
of unknown etiology that affects the cartilages. It is characterized
by recurrent episodes of inflammation of the cartilaginous struc-
tures resulting in tissue injury or destruction. The most common
manifestations are chondritis of the ear, joints, nose and trachea.
About one third of cases are associated with vasculitis or other
autoimmune disease. We report the case of a 74 year-old male
patient admitted to the internal medicine ward for pneumonia.
During hospitalization he showed inflammation of the cartilage of
the right ear which warned to possible polychondritis diagnosis.
He reported similar episodes for the past three months, one red-
eye episode a year ago and arthritis with 10 years evolution. After
further investigation we assumed the diagnosis of relapsing poly-
chondritis, with good initial response to prednisolone but needing
increased doses that led us to initiate methotrexate.

Keywords: Methotrexate; Polychondritis, Relapsing;
Prednisolone

Caso Clinico

Homem de 74 anos, autdbnomo nas actividades da vida didria,
com antecedentes de hiperuricemia e bloqueio auriculo-ventricu-
lar (BAV) completo com necessidade de pacemaker ha 18 anos,
medicado com alopurinol e furosemida. Recorreu ao servigo de
urgéncia por quadro de febre, tosse com expectoracdo associado
a astenia. Ao exame objectivo apresentava-se pélido, na auscul-
tagdo pulmonar apresentava crepitagdes no tergo médio a direita,
sem outras alteragbes de relevo. Na radiografia de térax observa-
va-se uma condensag&o na base esquerda e outra no lobo médio.
Analiticamente apresentava pancitopenia (hemoglobina 10,2 g/
dL, leucdcitos 3900/uL, plaquetas 55000/uL) e proteina C reativa
(PCR) 19,2 mg/dL. Ficou internado no servigo de Medicina Interna
medicado com ceftriaxona e azitromicina. Durante o internamento
evoluiu de forma favoravel relativamente ao quadro respiratério
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mas apresentou episddio de inflamag&o exuberante do pavilhdo
auricular direito, que poupava o lobo (Fig. 1). Era um processo
inflamatdrio doloroso, que o doente quantificava como 7 em 10.
A histéria clinica colhida durante o internamento revelou varios
episodios semelhantes autolimitados nos udltimos 3 meses,
episodios de artralgias, envolvendo os tornozelos, joelhos e
punhos com 10 anos de evolugéo, histdria de um episddio de
olho vermelho doloroso, um ano antes, que resolveu com corti-
coide oral. Realizou estudo autoimune que foi totalmente nega-
tivo. Assumiu-se o diagndstico de PR e iniciou prednisolona
(PDN) 20 mg/dia com resolugéo da inflamagao auricular, artral-
gia e melhoria dos valores de hemoglobina. Realizou tomografia
toracica que exclui alteragdes das vias aéreas e do parénquima
pulmonar. Iniciou desmame de prednisolona até 5 mg e cerca
de um més e meio depois a condrite auricular recidivou e teve
episodio de episclerite (Fig. 2). Foi necessario aumentar a dose
de prednisolona até 20 mg para manter o controlo sintomatico.
Trés meses depois iniciou metotrexato com bom controlo dos
sintomas articulares, condrite auricular e da pancitopenia, assim
como dos marcadores inflamatdrios (Tabela 1).

Discussao

A policondrite recidivante € uma patologia inflamatdria, multissisté-
mica, de etiologia desconhecida que afeta as cartilagens. Descrita
pela primeira vez em 1923 por Jacksch-Wartenhorst e denomi-
nada “policondropatia” foi caracterizada iniciaimente como sendo
uma entidade degenerativa.® Caracteriza-se por episodios recor-
rentes de inflamagao das estruturas cartilaginosas que pode resul-
tar em les&o e destruigédo dos tecidos.

A epidemiologia permanece desconhecida mas estima-se uma
incidéncia de trés casos por milhao, com inicio da doenca entre
0s 40 e 60 anos, mas existem casos descritos em ambos 0s
extremos de idade, incluindo um caso de PR congénita num filho
de uma mulher com PR. Afeta igualmente individuos de todas

Tabela 1: Evolugao analitica

21-novembro 29-novembro 29-dezembro 9-abril

hemoglobina (g/dL)

3900 6200

plaguetas (x1043/ulL)

4000

as ragas e sem predominio de género, mas algumas séries des-
crevem predominio no género feminino de 3:1. Esta descrita a
associagdo entre a PR e HLA-DR4 e DR6, mas sua relevancia
ainda ndo esta bem definida. Acredita-se que seja um processo
imunomediado contra o colagénio tipo Il. Ha autores que defen-
dem a necessidade de haver um insulto inicial capaz de expor
0s epitopos do tecido conjuntivo para desencadear a cascata
inflamatdria,* por outro lado, um estudo defende que a formagao
de anticorpos anti-colagénio tipo Il pode ser o evento inicial e ndo
consequéncia da inflamagao.®

A PR afeta as cartilagens de multiplos érgédos como o ouvido,
nariz, laringe, traqueia, brénquios e articulacbes. Além disso,
pode também atingir tecidos ricos em proteoglicanos como o
olho, aorta, coragéo e pele. A condrite auricular é a manifestagao
mais frequente e esta presente em quase todos os doentes com
PR. Caracteriza-se por edema, rubor e dor no pavilhdo auricular,
poupando o lobo ndo cartilaginoso. Pode prolongar-se por sema-
nas ou apenas alguns dias. A inflamagéo pode atingir também o
meato auditivo externo e a trompa de Eustaquio originando o seu
estreitamento que pode complicar com otites e resultar em dimi-
nuicéo da acuidade auditiva ou surdez. Além disso a inflamacao
do ouvido médio pode causar sintomas de disfun¢éo vestibular
como ataxia, tonturas, nauseas e vomitos, simulando um aci-
dente vascular cerebral da circulagao posterior. A condrite nasal
normalmente € de inicio subito, afeta a parte distal do septo e é
muito dolorosa, pode acompanhar-se de epistaxis. As complica-
¢Oes da destruicao desta cartilagem s&o o nariz “em sela” e/ou 0
achatamento da extremidade distal do nariz. O atingimento das
vias aéreas pode prolongar-se a laringe, traqueia e brénquios,
manifestando-se com rouquidao, tosse, dispneia, sibilancia e até
estridor respiratério. Dor na cartilagem tiréidea € um achado fre-
quente. Quando as cartilagens costocondrais sdo afetadas pode
haver compromisso da dindmica ventilatéria, o que associado
a inflamagéao da arvore traqueobrdnquica condiciona um maior
risco de obstrucao e infegdes respiratorias.

7-outubro

13-maio 8-julho

4100 3100 3300 4100

PCR (mg/dL)

43 40 22

metotrexato (mg/semana)
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Figura 1: Condrite auricular poupando o lobo

As artralgias sdo a segunda manifestagdo mais frequente,
estando presente no inicio da doenga em cerca de um tergo dos
doentes e pode aparecer no decorrer da doenga em até dois ter-
¢os. Qualquer articulagéo pode ser atingida mas as mais comum-
mente afectadas s8o as metacarpofalangicas, interfalangicas
proximais, punhos e joelhos. O atingimento articular manifesta-se
com um padrao migratério, assimétrico, de oligo ou poliartrite
nao deformante.®

As manifestagdes oculares ocorrem em cerca de 60% dos doen-
tes e as mais frequentes s&o a esclerite, episclerite e conjuntivite.
Normalmente aparecem cedo na evolugdo da doencga e estao
associadas a inflamagao noutros locais, nomeadamente nariz e
articulagdes. Uveites ocorrem em 25% dos doentes com PR,
sendo as uveites anteriores as mais frequentes. Outras manifes-
tagdes oculares incluem proptose, perfuragéo da cdrnea e neurite
dtica, esta Ultima muitas vezes associada a vasculite sistémica.
Se nao tratadas podem evoluir para cegueira.”

O atingimento cardiovascular esta presente entre 25 a 50% dos
doentes e pode variar entre vasculite leucocitoclastica até vas-
culite de grandes vasos, com a formac&o de aneurismas. Outras
complicagbes cardiacas incluem alteragbes da condugdo, como
BAV completo, e disritmias como a taquicardia supraventricular;
isto ocorre pela proximidade do sistema de condugéo cardiaco
da raiz da aorta. A doenca renal é rara mas acarreta sempre pior
progndstico e é potencialmente fatal. O atingimento pode ser por
lesdo primaria do rim ou mediado por processos de vasculite.
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Figura 2: Episclerite

A PR pode causar alteragdes dermatoldgicas inespecificas, as
mais comuns s&o as aftas orais, nddulos cutaneos, eritema
nodoso e purpura. As manifestagdes cutaneas, na auséncia de
outra doenga associada, estao presentes em 35% dos doentes
mas este valor duplica na presencga de outra doenga sistémica.
Manifestagbes menos comuns s&o urticaria, angioedema, livedo
reticular e Ulceras nos membros. O atingimento neuroldgico da
PR é muito raro e acredita-se ser mediado por processos de
vasculite de pequenos/ médios vasos quer do sistema nervoso
central quer periférico. As manifestagdes neuroldgicas sao muito
variadas e incluem cefaleias, paralisia nervos cranianos, convul-
sbes, parestesias e encefalite assética.

Cerca de um tergo dos doentes com PR apresentam associagao
com outra patologia, nomeadamente vasculites ou outra doencga
autoimune.® A lista detalhada das patologias associadas a PR
esta presente na Fig. 3. O diagndstico geralmente € clinico mas
pode ser complementado por bidpsia de locais afetados. Os cri-
térios de McAdam foram os primeiros, em 1976, a ser aceites
para o diagndstico de PR, que posteriormente foram modificados
por Damiani e Levine e por Michet (Fig. 4).

N&o existe um tratamento pré-definido paraa PR, a sua abordagem
depende das manifestagdes. Assim, a inflamagcao ligeira das arti-
culagdes, ouvido e nariznormalmente responde bem com o uso de
anti-inflamatdérios ndo esterdide, dapsona ou colchicina. Adapsona
deve ser a primeira escolha quando outras manifestagoes sistémi-
cas estéo presentes. Corticdides sistémicos estao indicados nos
flares de doenga, porém a sua continuagdo nos periodos de
remiss&o nao esta bem estabelecida. Nos doentes com inflama-
¢éo cronica que requerem terapéutica a longo prazo com cor-
ticdides a utilizagdo de metotrexato, azatioprina ou ciclosporina
pode permitir a redugéo da dose de corticdides.9 Existem relatos
de doentes tratados com sucesso com infliximab e etanercept
em casos de manifestacdes sistémicas graves.'°

No doente apresentado o diagndstico de PR so foi estabelecido
cerca de 10 anos apds as primeiras manifestagbes da doencga, que
neste caso foram artralgias, n&o valorizadas nem pelo doente nem
pelo médico assistente. Contudo a primeira manifestagdo podera ter
sido o BAV completo. O doente apresentava caracteristicas clinicas
suficientes para assumir o diagndstico, incluindo a boa resposta a
terapéutica instituida, pelo que nao se realizou bidpsia. Neste doente
estdo presentes as manifestagdes mais comuns da doenca bem
como 0 seu cardter intermitente. Por ser seguido frequentemente
em consulta, foi possivel o rapido controlo dos flares de doenga.
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Vasculites Doencas hematoldgicas

Arterite de Takayasu Mieloma

Granulomatose com poliangeite Crioglobulinémia mista

Doencas gastrointestinais

Sindrome MAGIC Doenca e Crohn

Doencas do tecido conjuntivo
LES Colangite biliar primaria

Doencas da pele

Sindrome de Sjogren Psoriase

Espondilite anquilosante Vitiligo

Sindrome de Raynaud Doencas enddcrinas

Miastenia gravis Diabetes mellitus

Figura 3: Doencas associadas a policondrite recidivante

McAdam (3 em 6)

Condrite auricular bilateral

Condrite nasal

Condrite Arvores traqueobronquica

Damiani e Levine (1 em 3)

1 critério de McAdam + histologia positiva

Michet (1 em 2)

Inflamag&o em 1 de 3 locais: cartilagem auricular, nasal ou laringotraqueal + 2 sinais de entre:
inflamag&o ocular, disfungéo vestibular, artrite seronegativa, diminuigéo de acuidade auditiva

Figura 4: Critérios diagndstico policondrite recidivante
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Conclusao

A policondrite recidivante € uma patologia muito rara, inflamatoé-
ria, progressiva apesar de periodos de remissédo e potencialmente
fatal. Pode estar associada a outras patologias. Os clinicos devem
estar alertados para esta patologia pois as complicagbes da PR
podem ser graves mas assintomaticas ou desvalorizadas pelos
doentes. O seguimento e monitorizagcdo s&o igualmente importan-
tes para evitar sequelas debilitantes. ll
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