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Estenosis tragueal como manifestacion
inicial de policondritis recidivante.
Informe de un caso
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so de la enfermedad. Se presenta el caso de un case of a male with relapsing polychondritis which La Raza, Instituto
hombre con policondritis recidivante, cuya manifesta- appeared initially as a tracheal stenosis (laryngeal Mexicano del Seguro
cion inicial fue la estenosis traqueal (estridor laringeo, stridor, exertional dyspnea) followed by cutaneous Social
disnea de esfuerzos), seguida de lesiones cutaneas, lesions, swelling of the ear and nose cartilage (de-
inflamacion del cartilago auricular y nasal (deformi- formity of nose septum in the shape of a saddle).
dad del tabique nasal con apariencia en “silla de mon- Computarized tomography of the neck showed a Comunicacién con:
tar”). La tomografia computarizada de cuello demostré decrease in diameter of the trachea about 50 %, Olga Vera-Lastra.
disminucion del diametro de la traquea en 50 % y la bronchoscopy revealed a concentric diminution of Tel: (55) 5724 5900,
broncoscopia, disminucién concéntrica de la luz de la the tracheal lumen about 50 % that involved the extension 23161.
traquea de 50 %, continuandose hacia bronquio prin- right and left main bronchi. A biopsy of the ear car- Correo electronico:
cipal izquierdo y derecho. La biopsia de cartilago au- tilage showed signs of chondritis. The patient re- olgavera62@yahoo.com.
ricular con datos de condritis. El paciente fue tratado sponded satisfactorily to steroids and dilatation of mx
con esteroides y dilataciones de la estenosis en for- stenosis; however, one year later he died of respi-
ma satisfactoria; sin embargo, un afio después falle- ratory insufficiency. Tracheal stenosis is a sign of
ci6 por insuficiencia respiratoria. La estenosis traqueal ominous prognosis in relapsing polychondritis.
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Introduccion 4. Inflamacion de estructuras oculares (conjuntivi-
tis, queratitis, escleritisy uveitis).
Lapolicondritisrecidivanteesunaenfermedad multi- 5. Condritisdel tracto respiratorio (laringeotraques).
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incidenciaanua es de 3.5 casos por mill6n de ha El diagndstico se establece por la presenciade  policondritis recurrente
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do aladtamorbilidad y mortalidad que se asocia a
esta complicacion.! La disnea como sintoma inicial
se hainformado en 18 % de |os casos, con compli-
caciones del tracto respiratorio en més de 50 %.5
Las lesiones a tracto respiratorio, ademas del carti-
lago nasal, sehan descrito en estructuras supragl ética,
trdgueay bronquios, cuyos sintomas ademés dela
disnea, son tos, afonia, sensacién de cuerpo extra-
fio y estenosis de la via aérea, la cual puede ser
secundaria a la actividad inflamatoria de la enfer-
medad, o formacion detejido fibroso que condicio-
na contraccion por cicatrizacion; la obstruccion se
puede complicar con procesos infecciosos.”®

Aproximadamente en 25 % de las policondritis
recidivantes coexisten o preceden otras enfermeda-
des autoinmunes;® la estenosis traqueal secundaria
apolicondritis recidivante también se hainformado
en pacientes con artritis reumatoide.° Se resefiaun
caso de policondritis recidivante cuya presentacion
inicial fue ladisnea por estenosis traqueal .

Figura 1. Paciente con policondritis recidivante. Vista frontal y lateral que
muestra deformidad de la nariz por inflamacion del cartilago nasal

Figura 2. Paciente con policondritis recidivante que muestra deformidad
de los pabellones auriculares ocasionada por inflamacién del cartilago

auricular

674

Caso clinico

Hombre de 41 afios de edad sin antecedentes de
importancia parael padecimiento actual. Inici6 dos
afos atras con disnea de esfuerzos progresiva,
odinofagiaocasional de predominio asdlidosy do-
lor en ambos pabellones auriculares. Un afio des-
pués presentd estridor laringeo y manifestaciones
dedeformidad nasal. A laexploracion fisica, paciente
con datosdedificultad respiratoria, estridor laringeo,
con deformidad del tabique nasal con aparienciaen
“dillade montar” (figura 1), pabellones auriculares
deformados (figura 2), cuello cilindrico sin altera-
ciones aparentes, traqueacentral y movible, refirien-
do dolor a la palpacion, no adenomegalias, térax
simétrico sin alteraciones aparentes, dolor ala pal-
pacion de arcos costales, sin integrarse sindrome
pleuropulmonar, abdomen sin ateraciones, extremi-
dades integras con llenado capilar inmediato; fuer-
zamuscular y sensibilidad conservadas.

Biometriahemética: tiemposde coagulacion, qui-
micasanguineay el ectrdlitos séricos dentro de para
metros normales. La tomografia smple de cudloy
tdrax con disminucién ddl diametro de latragueaen
50 % (figura 3). La broncoscopia mostré disminu-
cién concéntrica de la luz de la traquea en 50 %,
continuandose hacia € bronquio principa izquier-
doy derecho, la carina principal achataday engro-
sada. Biopsia de cartilago auricular con presencia
de tgjido fibroconectivo y actividad fibroblastica,
fragmentos hipocelulares con degeneracion bastfila
focal einfiltracion foca por tgjido conectivo, cuyos
datos son sugestivos de condritis (figura 4).

El pacientefuetratado con esteroidesy dilatacio-
nesdelaestenos s satisfactoriamente durante un afio,
posteriormentefallecio por insuficienciarespiratoria.

\

Figura 3. Tomografia computarizada de cuello en
la que se observa disminucion del diametro de la
traquea en 50 %
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Discusioén

La primera descripcion de policondritis recidivante
fue redlizada por Jaksch-Wartenhorst con e nombre
de policondropatia® En 1960, Person introdujo €l
término policondritis recidivante.’? Aunque su etio-
logia es desconocida, su origen autoinmune se basa
en laadecuada respuesta a farmacos inmunosupreso-
res y asociacion con otras enfermedades autoinmu-
nesy e cumplimiento de los postulados de Koch: €
desarrollo de artritis y condritis en animalesinmuni-
zados contrala colégenatipo 111316

Lainmunidad humoral esta representada por an-
ticuerposdirigidoscontralacolégenatipoll, IX y XI,
presentesen € cartilago. También sehainformadola
presencia de anticuerpos antimatrilina-1.18 Un es-
tudio de Lang y colaboradores™®informé aumento en
laexpresion del HLA-DR4 en 56.1 % de los pacien-
tescon policondritisrecidivante. Se han resefiado ca
sos aidados en los que los factores desencadenantes
estén relacionados con traumatismo d cartilago.?°

Lapolicondritisrecidivanteesunaenfermedad que
afectaacas todoslos érganosy sistemas, susmanifes-
taciones més sobresdientes son afeccion de oidos, na
riz, tracto respiratorio, 0jos, corazon, rifiones, piel,
articulacionesy sistemanervioso.?! El presentecaso
inici6 con disnea como manifestacion de una esteno-
sistraqued. Cercade lamitad de los pacientes desa-
rrollan sintomasgravesrel acionados coninsuficiencia
respiratoria secundariaaglotitis o afeccién del trac-
torespiratorio. Laestenosis traqueobronquia seha
informado hasta en 69 %. Laafeccion pulmonar se
puede encontrar hastaen 25 % delos pacientes como
sintoma inicial y puede ocurrir en cerca de 50 %
durante e curso de laenfermedad. Los halazgos cli-
nicos de afeccién d tracto respiratorio son disfonia,
que puede progresar aafonia, tos, disnea, sibilancias,
adfixiaehipersensibilidad en d cartilago tiroidesy e
cartilago traquedl anterior.?% Lasinfeccionespulmo-
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Figura 4. Biopsia de
cartilago auricular
(hemotoxilina y eosina)
que muestra tejido
fibroconectivo con
actividad fibroblastica
muy aparente, fragmentos
hipocelulares con
degeneracién basofila
focal e infiltracién focal
por tejido conectivo, y
datos de condritis con
presencia de células
mononucleares

nares son frecuentes como resultado del drengje inadecuado de las secreciones
bronquidesy delatosineficiente por colapso delavia aérea®

La broncoscopia puede demostrar inflamacion y colapso del arbol traqueo-
bronquial. Tamhién se puede apreciar destruccion de los anillos cartilaginosos
con colapso tragued durante laespiracion. Labroncoscopiamuestrael origeny
la severidad de la obstruccion, sin embargo, es un procedimiento invasivo que
conllevariesgos; en @ presente caso se observé obstruccion de més de 50 % de
laluz delatraguea®?

En afeccidn del tracto respiratorio, € tratamiento depende de las manifesta
cionesqueinvolucren afeccion laringotragueal,* lo mésfrecuenteese involucro
difuso de via aéreasubgl 6tica hasta bronquios principales El mangjoinicia es
con esteroides con adecuada respuesta;?* se emplean dosis atas (1 mg/kg/dia)
durante los periodos de actividad de la enfermedad y dosis bajas de manteni-
miento junto con otros farmacos antiinflamatorios no esteroideos y dapsona; se
hainformado, ademés, € uso de otros agentes inmunosupresores como azatio-
prina, ciclofosfamida,® mercaptopuring, penicilaminay ciclosporina® Gaffney
y colaboradores?® han recomendado €l uso de nebulizaciones con epinefrina
racémica en e mangjo de exacerbaciones agudas de la enfermedad; en obstruc-
cion por colagpso delaviaaéreasin respuestaal tratamiento serecomiendastents
intraluminalesy reconstruccion laringotragqueal .2’ Latragueostomiacon coloca-
cion detubo endotraqueal en ocasiones puede salvar lavidadelos pacientesque
desarrollan obstruccion de lavia aérea %

En nuestro paciente, la dilatacion traqueal fue de utilidad, aunada al trata-
miento con esteroides, aunque después de un afio e paciente evoluciond hacia
insuficiencia respiratoria y murié. Otra manifestacion clinica fue la condritis
auriculary nesal, manifestacionesclésicasde policondritisrecidivante. Lacondritis
auricular se presenta como manifestacion inicial en 39 % de los pacientesy se
desarrolla posteriormente hasta en 85 %. La porcion cartilaginosa de las orgjas
helix, antihelix, trago y canal auditivo externo, muestra signos de inflamacién.
El episodio inicial duradias asemanasy es autolimitado. Episodios repetitivos
deinflamacién pueden causar quelasorejas pierdan su firmeza, seablandeny se
deformen, lo cual puede designarse como orejas de califlor. El meato auditivo
externo y latrompa de Eustaquio pueden inflamarse y obstruirse. Estos pacien-
tes sufren frecuentemente otitis media. Una complicacion grave es la sordera
permanente resultado de afeccion sensorineura secundariaavasculitisdelaar-
teria auditiva externa 322

La afeccidn nasal también se presentd en nuestro paciente y se caracteriza
por condritis nasal en 50 % de | os pacientes. Los ataques repetidos pueden cau-
sar nariz en silla de montar, similar a lo observado en la granulomatosis de
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Wegener. Los pacientes pueden experimentar dolor intenso, congestion en la
nariz y tejidos adyacentes y en ocasiones epistaxis.3?* L as manifestaciones car-
diovasculares no se presentaron en e caso que seresefig; laartritis periféricaesta
asociada con enfermedad diseminada, lo queimplicapeor prondstico. Lasinfec-
ciones respiratorias son la causade muerte entre 10 y 28 % de los casos, motivo
por € que se requieren antibidticos de amplio espectro paramejorar e prondsti-
c0.3% Latasa de supervivencia es de 74 % alos cinco afios y de 55 % alos 10
afios.! Laafeccion del tracto respiratorio es unade las manifestaciones de mayor
gravedad y laprincipal causade muerte apesar del tratamiento médicoy quirdr-
gico; en nuestro paciente, la estenoss traqueal fue la causa de insuficiencia
respiratoriay muerte.
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