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POLICONDRITE RECIDIVANTE

(iiinter Hans Filho ', José Ivan Albuquerque Aguiar ' " , Rivaldo Venàncio da
Cunha ' , Anamaria Mc/o Miranda Paniago ' e Andréa Lindemberg íf.

RESUMO

Apresentamos paciente feminina de 56 anos com policondrile recidivanle associada a artrite
reumatõide. Policondrite recidivanle é doença sistémica nem sempre reconhecida, embora nilo
necessariamente rara. caracter!/.ada por lesões inflamatórias recorrentes, disseminadas, potencialmente
destrutivas comprometendo estruturas cartilaginosas, prcdominanlemcntc orelhas e tiari/, podendo
também acometer sislema cardiovascular e outros órgãos do sentido, como olhos (embora estes
normalmente não contenham cartilagem). O diagnóstico é clínico, eventualmente necessitando
comprovação histopatológica ou de imunofluorcsccncia. Hm cerca de 30% dos casos a policondrite
recidivanle está associada eom doenças do colágcno, sendo que em 5% estas são artrite reumalóidc
juven i l e/ou adulta, h considerada doença multissistêmiea autoimune. cujos determinantes antigènicos
silo produtos dos condróeilos predominanlemente colágeno lipo M. c cujos mecanismos imunológicos são
importantes na iniciação e perpetuação da doença. Convém diferenciar de outros processos inflamatórios,
infecciosos ou não. que acometem as orelhas e/ou narix. í) curso clínico da policondritc é muito variável.
Pode caracteri/ar-se por episódios de reagudi/aeào ou pode ser fulminante com curso rapidamente
agressivo, tendo sobre v ida média de 1 1 anos. A causa mortis em 50% dos pacientes pode ser relacionada
à policondrile, direta ou indiretamente, ou complicações do seu tratamento, e as principais causas são:
infecção, vasculitc sistémica e malignidade. No tratamento empregam-se antiinflamatórios nilo
hormonais, sul fona. corlieoterapia sistémica e/ou imunossupressores. e relatos isolados utili/ando-se
ciclosporina A e plasmaterese. Na.s urgências respiratórias superiores ou cardiovasculares (válvulas ou
aneurismas) indica-se intervenção cirúrgica.

UNITERMOS: Policondrite recidivante. Colagenose. Diagnóstico diferencial.
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INTRODUÇÃO

Policondrite recidivante é doença sistémica nem sempre reconhecida,
caracterizada por lesões inflamatórias potencialmente destrutivas envolvendo
estruturas cartilaginosas, caracteristicamente orelhas e nariz, podendo também
comprometer o sistema cardiovascular e outros órgãos do sentido como olhos. Em
cerca de 30% dos casos a policondrite recidivante está associada com doenças do
colágeno. E considerada doença auto-imune multissistêmica, cujos determinantes
antigênicos são produtos de condrócitos predominantemente colágeno tipo II, e
cujos mecanismos imunológicos são importantes na iniciação e perpetuação da
doença. Pode se apresentar simulando "otite externa crónica com celulite do
pavilhão auricular", "celulite recidivante do nariz" ou "leishmaniose".

Relatamos paciente feminina de 56 anos com policondrite recidivante
associada à artrite reumatóide. Clinicamente apresentava colapso total dos pavilhões
auriculares, anacusia bilateral, nariz em sela, rouquidão e lesões cutâneas maculosas
eritemato-purpúricas algumas com centro enegrecido predominantes nos membros
inferiores, além de alterações clínico-laboratoriais de artrite reumatóide.

RELATO DE CASO CLÍNICO

A.M.B., 56 anos, feminina, cor parda, natural de Araçuaí-MG e procedente
de Cuiabá-MT, examinada e internada em 23/Out/89 no HU/UFMS sob registro no.
245.388-6. Há 6 anos iniciou surtos recorrentes c frequentes de poliartrite em
extremidades distais e joelhos, com rigidez matinal, sendo diagnosticada artrite
reumatóide, recebendo antiintlamatórios não hormonais e corticosteróides. Há 3
anos, após curto período de flogose dos pavilhões auriculares, estes desabaram, e
igualmente o seu nariz, e refere início de hipoacusia bilateral, diminuição da
acuidade visual c lesões purpúricas nos membros aos mínimos traumatismos. Há 3
meses zumbido predominante no ouvido esquerdo, tonturas e vómitos,
diagnosticando-se labirintite. Há 2 meses perda completa da audição e há 4 dias
ICSÕL-S cutâneas nos membros inferiores. De antecedentes, seus pais eram primos de I
ti mu.
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O Exame Físico revelou paciente com faseies de sofrimento crónico,
emagrecida, palidez cutâneo-mucosa, rouquidão e surdez bilateral (a anamnese foi
auxiliada por sua sobrinha). Pressão arterial = 150 x 95 mmHg. Eritema conjuntiva!,
nariz em sela com ápice e asas nasais flácidos (vide Figura n° 01). Pavilhões
auriculares deformados (vide figura n° 01 e 02), com consistência amolecida c
micronodulacões na sua superfície pregueada (não se detectando nenhuma estrutura
de consistência cartilaginosa). Não apresentava madarose. Ausculta cardíaca nSo
evidenciou sopro. Nas extremidades, alguns quirodáctilos fusiformes, outros em
pescoço de cisne, com atrofia dos músculos interósseos das mãos (vide figura n° 03).
Creptação ao mobilizar joelhos, com aumento de volume flogístico e presença de
derrame articular no joelho direito e dor na mobilização das articulações
coxofemorais. Ao exame dermatológico, a pele apresentava-se difusamente
elastótica, com máculas purpúricas punctiformes de até 6 mm dispersas nos
membros inferiores, algumas com centro enegrecido (vide figura n° 04).
Sensibilidade preservada nos membros e sem espessamento neural.

Avaliação otorrinolaringológica constatou ausência da cartilagem
quadrangular do septo nasal, atrofia da cartilagem alar, colapso do conduto auditivo
externo na sua porção cartilaginosa e conduto auditivo externo íntegro na sua porção
óssea. Exame audiométrico revelou hipoacusia neurosensorial profunda bilateral.

Exames laboratoriais

Hemograma: 3.000.000 de hemácias/mm3; hematócrito = 25 %, CHCM
30% e VCM = 83 u3; 4.200 leucócitos com diferencial normal. Velocidade de
hemossedimentação = 133 mm na 1a hora. Mucoproteínas = 7,6 mg% (nl 1,9 - 4,5).
Proteína C Reativa com título de 1:80. Waler-Rose = 1:320. Látex = 1:1280.
Proteínas totais = 7,2 g%, com albumina = 3,0 g%, a l - 0.15 g% (2%), a2 - 0,6 g%
(8%), p = 0,75 g% (12%) e y - 2,7 g% (38%). C4 = 19,2 (64-160) lU/ml e C1I50
20 (l 50-250) lU/ml. Ureia = 44 mg%.

Resultados negativos ou dentro da normalidade: fator antinuclear (em
núcleo de células de fígado de camundongo e HEp2), complemento Cl,
crioglobulinas, sódio, potássio, glicemia, creatinina.
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Urina: densidade = l .015, pH = 5,5, 40 leucócitos por campo e 30 hemácias
p.c. e bacteriúria discreta. Urocultura negativa. Fezes: pró toparas ito lógico negativo e
pesquisa de sangue oculto positiva.

Líquido sinovial (joelho): glicose ™ 20 mg%, proteínas = 5,7 g%, leucócitos
= 74.000/mm3 (neutrófllos 95% e linfócitos 5%), baciloscopia = presença de bacilos
Grani negativos.

R X de tórax e planigratla de tórax evidenciou nódulo de 2,5 cm de
diâmetro no lobo interior esquerdo (vide figuras n° 5 e 6). R X de mãos revelou
lesões periarticulares radiocarpais, carpais, carpometacarpiais, articulações
metacarpo-falangeanas e interfalangeanas com subluxações. Formações císticas
subcondrais com imagem em saca-bocado (vide figura n° 7). R X das articulações
coxofemorais mostrou destruição bilateral com perfuração do acetábulo à esquerda
(vide figura n° 8).

Eletrocardiograma dentro dos padrões da normalidade e ecocardiograma
bidimensional mostrou espessamento de paredes da raiz da aorta, válvula aórtica
com boa mobilidade, sem espessamento ou vegetações visíveis, espessamento do
septo inter-atrial, hipertrofia concêntrica do ventrículo esquerdo c pequeno derrame
pericárdico posterior.

Para esclarecer o nódulo no lobo inferior do pulmão esquerdo indicou-se
broricoscopia que evidenciou: cordas vocais móveis sem alterações morfológicas,
traquéia com mucosa edemaciada e na entrada do brônquio principal direito, que
enccntrava-se edemaciado, a paciente apresentou importante broncoespasmo
impedindo progressão do aparelho e continuação do exame. Não foi realizada a
biópsia deste nódulo.

Imunofluorescência direta de fragmento de pavilhão auricular revelou
presença de depósitos granulares grosseiros em estrutura provável de cartilagem com
anticorpos anti-lgG +/4, anti-lgM ++/4 e anti-C3 +++/4, e depósitos granulares finos
em parede de vasos sanguíneos de derme superficial com anticorpos anti-lgG +/6,
anti-JgM ++/6 e anti-C3 +++/6. Histopatologia evidenciou fibrose (fragmento de
pavihão auricular) sem detectar cartilagem na amostra biopsiada.
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Figura l e 2. Nariz em sela com ápice e asas nasais flácidos; pavilhões auriuikuvs
flácidos com micronodulações na superfície pregueada, aspecto em "couve-flor".
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Figura 3. Quirodáctidos fusiformes, alguns em pescoço de cisne e atrofia dos
músculos interósseos.

Figura 4. Máculas eritemato-purpúricas, punctiformes, nos membros inferiores,
algumas com centro enegrecido.
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Inicialmente foi encaminhada ao serviço de Dermatologia com suspeita de
hanseníase ou sequela de leishmaniose no nariz. Foram realizados diagnósticos de:
policondrite recidivante (devido aos pavilhões auriculares em couve-flor; hipoacusia
neurosensorial profunda bilateral; nariz em sela; rouquidão; conjuntivite; lesões
cutâneas de vasculite leucocitoclástica; anemia normocítica e normocrõmica;
imunofluorescência direta de cartilagem auricular), artrite reumatóide (pelo quadro
clínico e achados laboratoriais; derrame pericárdico; lesões cutâneas de vasculite
leucocitoclástica; provável nódulo reumatóide no pulmão, anemia normocítica e
normoTÔmica), artrite séptica de joelho direito, hipoacusia neurosensorial profunda,
vascuiuc leucocitoclástica nas pernas e hipertensão arterial sistémica leve. Foi
medicada com antibióticos sistémicos, prednisona 60 mg/dia, ciclofosfamida 50
mg/dia, alfa-metildopa 500 mg/dia e furosemide 40 mg/dia, e regressão progressiva
da corticoterapia a medida que apresentou resposta clínica parcial satisfatória da
poli artrite.

Figura 5.R X e planigrafia de tórax evidenciando nódulo de 2.5 cm de diâmetro no
lobo inferior esquerdo.
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Figura 6. R X e planigrafia de tórax evidenciando nódulo de 2.5 cm de diâmetro no
lobo inferior esquerdo.

Figura 7. R X de mãos, com lesões periarticulares, subluxações e formações císticas
subcondrais e imagens em saca-bocado. Osteoporose.
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Figura 8. R X de articulações coxo-femorais, revelando destruição das mesmas e
perfuração do acetábulo à esquerda.

DISCUSSÃO

Dados históricos - em 1923, JAKSCH-WARTENHORST descreveu em
pormenores o primeiro doente, mencionando como "poiicondropatia". A policondritc
recidivante já recebeu outras denominações como, "condromalácia sistémica"
(ALTHERR, 1936; VON MEYENBURG, 1936), "inflamação difusa da cartilagem"
(GORDON, PERLMAN & SCHECHTER, 1948), "síndrome das articulações e
alterações patológicas das cartilagens com iridociclite destrutiva" (HILDING, 1952),
"contribuição à ciência com uma síndrome reumática com comprometi m en Io
disseminado das cartilagens" (HARDERS, 1954), "atrofia da cartilagem auricular e
nasal em caso de artrite mutilante com síndrome sicca seguindo administração de
gonadotrofma coriônica" (ROGERS & LANSBURY, 1955), "policondrite atrófica
crónica" (BOBER & CZARNIECKI, 1955; BEAN et ai., 1958 ) e "condrite e
pericondrite difusa e irite" (HARWOOD, 1958), "condrólise difusa" (REED, 1972),
"pancondrite" (ROTHENBERGER & STOLL, 1974; HARDERS, 1974) e
"pancondrite sistémica" (ROSSNER et ai., 1975).
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O termo policondrite recidivante, foi sugerido por PEARSON et ai. em
1960 , e a maioria dos autores admite ser esta denominação a mais descritiva
(1IUGUES et ai., 1972). Sindrome "MAGIC" (mouth and genital ulcers with
inflamed cartilagé} refere-se à associação de policondrite recidivante e sindrome de
Behçet. (FIRESTEIN, 1985).

Epidemiologia - a literatura apresenta, até 1990, pelo menos 450 relatos de
policondrite recidivante. Predominantemente ocorre em caucasianos entre 40 e 60
anos. A prevalência entre os sexos tem sido equivalente e não existe predisposição
familiar aparente (PEARSON et ai., 1960; HERMAN, 1989; MICHET et ai, 1986;
ARKIN & MASI, 1975; SAMANTA et ai., 1988; ARUNDELL & HASERICK'
1960; HERMAN & DENNIS, 1973).

Manifestações clínicas - a tabela n° 01 apresenta as manifestações clínicas
predominantes da policondrite recidivante numa revisão de 452 pacientes.

Envolvimento do aparelho auditivo é a manifestação clínica inicial mais
frequente, ocorrendo mais no sexo masculino (MICHET et ai., 1986), apresentando-
se com sensibilidade e edema eritemato-violáceo restrito numa área ou difuso, na
porção cartilaginosa de um ou ambos os pavilhões auriculares - os lóbulos não são
envolvidos (ARKIN & MASI, 1975; SCULLY et ai., 1982). Episódios prolongados
ou recorrentes de inflamação tendem a levar a perda permanente da integridade
cartilaginosa, resultando numa aparência flácida ou pendente (desabada) do(s)
pavilhão (ões) auriculares, alterações estas denominadas de "orelhas em couve-flor"
(HUGUES et ai., 1972; SWAIN & STROUD, 1972). Comprometimento do ouvido
interno caracterizado por disfunção da audição e/ou vestibular atinge 39% dos
pacientes. (HERMAN, 1989; CODY & SONES, 1971).

No nariz, a condrite surge geralmente com aspecto agudamente
inflamatório, e se resolve em dias. Repetidos surtos podem causar colapso de
cartilagens com retração da columela resultando em deformidade característica de
nariz em sela, principalmente em pacientes femininas jovens . Tais alterações, às
vezes, surgem na ausência de inflamação clínica evidente. Não tem sido relatada
anosmia. (HERMAN, 1989; MICHET et ai., 1986; ARKIN & MASI, 1975).

Das manifestações oculares a mais comum é esclerite e episclerite,
frequentemente associada com uveíte não granulomatosa, Outras estruturas oculares
ou de anexos podem ser comprometidas. (HERMAN, 1989; McADAM et ai., 1976'
FERRY, 1989; RUCKER & FERGUSON, 1965).

Artropatia na policondrite é o segundo quadro clínico mais comum (70%
dos pacientes). Classicamente sua apresentação é de artrite ocasional, migratória,
assimétrica, não erosiva, não deformante, e seronegativa, de dias a várias semanas de
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duração, resolvendo-se espontaneamente ou após medidas ant i inflamatórias.
(HERMAN, 1989;DOLANetal., 1966; O'HANLAN et ai., 1976; SOTER, 1989).

Tabela 1. Frequência (em percentuais) das manifestações clínicas predominantes da
policondrite recidivante em 452 pacientes

MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS

Inflamação auricular
Artropatia (total)

Articulações periféricas
Costocondral/manubriesternal

Inflamação da cartilagem nasal
Inflamação ocular (total)

Esclente/episclerite
Conjuntivite
Irite/coriorretinite
Queratite

Doença laringo-traqueo-braquial
Envolvimento ouvido interno(total)

Audição
Vestibular

Doença cardiovascular (total)
Vasculite sistémica
Insuficiência valvular cardíaca
Aneurisma

Lesões cutâneas

FREQUÊNCIA

Percentagem de pacientes
Inicial Cumulativa

38 85
35 70

69
26

23 63
19 55
13 35
7 28
4 17
3 11
18 49
9 39

34
18
30
16
9
6

18 25

Fonte: HERMAN, J.H. - Polychondritis. In: KELLEY, W.N.; HARRIS, E.D.,.IR.;
RUDDY, S. & SLEDGE, C.B. -Textbook of Rheumatology. .l.cd.
Philadelphia, Saunders, 1989, p.1513-1522.

Envolvimento laringo-traqueo-brônquico é indicador prognóstico pobre.
São comuns infecções secundárias do trato respiratório superior e/ou inferior.
(HUGUES et ai., 1972; HERMAN, 1989; ARKIN & MASI, 1975; DOLAN et íil . ,
I966;MOLONEY, 1978).
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A manifestação cardiovascular mais comum é o desenvolvimento,
predominantemente em homens, de insuficiência aórtica, embora outras válvulas
cardíacas possam ser lesadas. Podem surgir aneurismas de vasos de grande e médio
calibre. (HERMAN, 1989; MICHET et ai., 1986; DAPOGNY et ai., 1985; ROUTY
et ai., 1988; YAMASAKY et ai., 1966).

Não tem sido identificado um quadro dermatológico específico,
observando-se principalmente urticária, angioedema, eritema multiforme, livedo
reticular, paniculite e eritema nodoso, além de associações com outras dermatoses.
(H1LDING, 1952; BEAN et ai., 1958; PEARSON et ai., 1960; F1RESTEIN et ai.,
1985; MICHET et ai., 1986; HERMAN & DENNIS, 1973; DOLAN et ai., 1966;
HAMMAR, 1976; PIERARD et ai., 1982; CONN et ai., 1982; SID1 et ai., 1982;
CHECK et ai., 1983; HAIGH et a!., 1987; BORBUJA et ai., 1989; SMITH et ai.,
1988; LAURENT et ai., 1988; CUNL1FFE, 1979; ROWELL, 1979; SILVA et ai.,
1991). Associação de policondrite recidivante e síndrome de Behçet denomina-se
síndrome MAGIC (mouth and genital ulcers with inflamed cartilage). (FIRESTEIN
et ai., 1985; PINDBORG, 1979).

Manifestações neurológicas podem incluir alterações dos pares cranianos,
hemiplegia, sinais cerebelares, convulsões, síndrome do cérebro orgânico e
demência. (McADAM et ai., 1976; SERRATR1CE et ai., 1986; RIDGWAY et ai.,
1979; WILLIS et ai., 1984; SUNDARAN & RAJPUT, 1983).

Doença renal é rara, e quando presente geralmente reflete vasculite
sistémica concomitante ou outra doença associada, podendo evoluir para
insuficiência renal grave. (CHANG-MILLER et ai., 1987)

Por vezes a policondrite se apresenta como febre de origem obscura. Raras
citações de anorexia e perda de peso. (HUGUES et ai., 1972; HERMAN, 1989).

Critérios diagnósticos - para estabelecer diagnóstico definitivo exigem-se
três ou mais dos achados clínicos (condrite auricular bilateral; poliartrite inflamatória
seronegativa, não erosiva; condrite nasal; inflamação ocular como conjuntivite,
queratite, esclerite,episclerite, ou uveíte; condrite do trato respiratório; disfunção
coclear e/ou vestibular), ou pelo menos um achado clínco com confirmação
histológica de condrite e pericondrite (da cartilagem mais recentemente
comprometida); ou condrite em duas ou mais localizações anatómicas distintas com
resposta favorável aos corticóides e/ou dapsona (diaminodifenilsulfona). (McADAM
iM ai., 1976; DAMIANI & LEVINE, 1979).

Doenças associadas - existe coexistência significante (30%) de policondrite
com diversas formas de doença do tecido conjuntivo (vasculite sistémica, artrite
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reumatóide juvenil e adulta, lupo eritematoso sistémico, síndrome de Sjõgren,
doença de Behçet, espondilite anquilosante, doença de Reiter, esclerose sistémica,
polimialgia reumátaica, etc). Existem relatos infreqiientes de associações com
doenças da tireóide, com doenças inflamatórias intestinais, anema hemolítica, c
sindromes dismielopoiéticas e mieloproliferativas. (HERMAN, 1989; HAIGH et ai.,
!987;ITABASHIetal., 1990; TANAKA et ai., 1990; UENOetal., 1981).

Diagnóstico diferencial - Lesões inflamatórias progressivas
comprometendo cartilagens do ouvido, nariz e sistema laringo-traqueo-brônquico,
por vezes acompanhadas de alterações oftalmológicas, articulares e/ou
cardiovasculares distinguem a policondrite de outras doenças. Deve-se distinguir a
policondrite recidivante nas seguintes situações clinicas (HERMAN, 1989; ARK1N
&MASI, !975;SCULLYetal., 1982):

Inflamação do ouvido externo (comumente vista em policondrite
recidivante) deve ser distinguida da pericondrite infecciosa da aurícula, inflamação
estreptocóccica aguda da orelha (erisipela), infeções crónicas (lupo vuigar, sífilis,
hanseníase e micoses profundas). Deformidades nodulares da orelha podem ser
diferenciadas da condrodermatite nodular crónica da hélix, condromalácia cística da
aurícula, e pós inflamações auriculares induzidas por trauma, produtos irritantes ou
sensibilizantes e queimadura pelo frio. Calcificações das estruturas cartilaginosas,
principalmente do ouvido externo, podem também ser encontradas seguindo trauma,
na insuficiência adrenal, ocronose, acromegalia, hiprtireoidismo,
hiperparatireoidismo, diabete melito, hipertensão essencial, hipervitaminose A e
hipersensibilidade familiar ao frio.

Inflamação e alterações destrutivas envolvendo a cartilagem nasal exigem
diferenciação da granulomatose de Wegener, granulomatose linfomatóide,
granuloma letal da linha média, lesões granulomatosas resultantes da sífilis,
tuberculose, leishmaniose e hanseníase, e também de carcinoma e linfossarcoma.
Ausência de inflamação da mucosa na policondrite é útil para diferenciação
diagnostica.

Esclerite necrotizante, queratite, poliartrite e otite média com possibilidade
de disfunção audiovestibular pode ocorrer em poliarterite nodosa, na granulomatose
de Wegener e síndrome de Cogan, Lesões pulmonares, renais e do sistema nervoso
central e periférico, ocorrendo na granulomatose de Wegener ajudam distinguí-la da
policondrite recidivante.

Coexistência de inflamação ocular, artrite e doença cardíaca valvular ou do
miocárdio, exige diferenciação de artrite reumatóide, doença de Behçet, sarcoidose e
cspondiloartropatias soronegativas.
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Síndrome de Reiter lembra policondrite pela artrite e lesões oculares, mas se
difere pelo quadro uretral e lesões cutâneas e/ou mucosas comumente encontradas na
síndrome de Reiter.

Além da policondrite, estenose traqueal pode se resultar de: trauma
associado à entubação endotraqueal; reações granulomatosas infecciosas e não
infecciosas no mediastino; doença neoplásica; uso de betabloqueadores;
revestimento em sabre da traquéia associada com doença pulmonar obstrutiva
crónica; e de rara entidade, a traqueobroncopatia osteocondroplástica, diferenciada
pelos nódulos calcificados da mucosa que se projetam no lume da traquéia ou do
brônquio principal.

Aortite e aneurismas aórticos exigem diferenciação da lues cardiovascular,
síndrome de Marfan, síndrome de Ehlers-Danlos, necrose cística idiopática da média
e arteriosclerose. Síndromes mais benignas da caixa torácica, tais como costocondrite
idiopática ou traumática, síndrome de Tietze, condrodinia costosternal e síndrome da
cartilagem xifóide, não têm manifestações sistémicas.

Diagnóstico laboratorial - Não existem testes laboratoriais específicos
para policondrite. As principais anormalidades são aumento da velocidade de
hemossedimentação, anemia normocítica e normocrômica e leucocitose modesta.
Estudos sorológicos têm detectado fator reumatóide e fator antinuclear (padrão
difuso). Pode ocorrer sorologia falso-positiva para lues. Imunocomplexos circulantes
têm sido mais identificados utilizando precipitação Clq e ensaios em fase sólida.
Numa minoria de pacientes têm sido detectados anticorpos anticartilagem através de
imunofluorescência indireta e identificados anticorpos para colágeno tipo II. A
concentração urinária de glicosaminoglican pode estar aumentada. Pelo método de
Di Ferrante e Rich, quando a relação entre a dosagem do ácido glucurônicoe a
creatinina for maior ou igual a 4,21 este achado é considerado anormal, sendo
encontrado nas reagudizações da policondrite e interpretado como destruição
cartilaginosa. (HERMAN, 1989; TRELSTAD, 1989).

Estudos radiológicos são úteis em revelar complicações da policondrite
(inclusive calcificações). Os achados mais comuns evidenciam destruição da
cartilagem. Tomogramas traqueais, cinebroncografia e tomografia computadorizada
podem mostrar estenose e estreitamento da árvore traqueobrônquica. Raios X de
tórax podem revelar atelectasia e/ou pneumonia, alargamento do arco aórtico, ou
proeminência da aorta ascendente ou descendente.

Alterações patológicas - Lesões precoces de cartilagem são caracterizadas
por infiltração variável de polimorfonucleares e proeminente de linfócitos.
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monócitos/macrófagos e plasmócitos no tecido pericondral, concomitantemente com
perda focal ou difusa da coloração basofílica da matriz, a qual é indicativa da
depleção de proteoglican. Subsequentemente tecido de granulação invade e substitui
regiões da cartilagem, criando ilhas sequestradas de células degeneradas e pobres em
matriz. Uma abundância deste tecido de granulação é responsável pelo
desenvolvimento de nódulos auriculares e, em parte, pelo estreitamento
traqueobrônquico. Eventualmente ocorre fibrose, e se evidenciam espaços císticos
contendo material gelatinoso, assim como áreas focais de calcificação e formação
óssea. (HERMAN, 1989; VALENQUELA et ai., 1980).

Considerações etiológicas e patofisiológicas - A causa da policondrite
recidivante é desconhecida. Sugere-se comportar como tipo de vasculite localizada
em tecidos nos quais o conteúdo de glicosaminoclicans seja alto. A distribuição
curiosa de lesões pode ser explicada pois a cartilagem, parede aórtica, esclera e
córnea são todas ricas em glicosaminoglicans, os quais podem também estar
presentes nas membranas otológicas (membrana cupular e tectorial do ouvido
interno) e na zônula ciliar do olho. (HUGUES et ai., 1972).

Embora a susceptibilidade genética e o mecanismo que causa o início
permaneçam desconhecidos, evidências sugerem que a degradação da matriz é
largamente mediada por enzimas originadas de mecanismos desencadeantes
imunológicos e não imunológicos dos condrócitos e células infiltradas. As alterações
na integridade da matriz do tecido conjuntivo podem, de fato, resultar em
autoimunização de proteoglican, colágeno e elastina e talvez aos determinantes
antigênicos dos condrócitos. As respostas imunes humorais (direta e/ou por
imunocomplexos) e as mediadas por células que sucedem, podem ambas induzir e
perpetuar a inflamação, resultando em dano adicional deste tecido e possivelmente à
distância compartilhando a antigenicidade do componente da matriz. Produtos da
resposta imune podem também modular o metabolismo do tecido conjuntivo.
(HERMAN, 1989; TRELSTAD, 1989; DAHLQVIST et ai., 1983; THOMAS, 1956)

Evolução e prognóstico - O curso clínico da policondrite é muito variável.
Caracteriza-se por episódios de reagudização ou de doença latente com curso
variável quanto a severidade ou pode ser fulminante. Em 86% dos pacientes ocorreu
uma média de 5 episódios inflamatórios intermitentes. A sobrevida média é de l l
anos, não sendo influenciada pela corticoterapia. As principais causas morlis foram
infecção, vasculite sistémica e malignidade, as variáveis que melhor predisseram a
mortalidade foram: idade de diagnóstico, anemia e comprometimenlo
laringotraqueal. (HERMAN, 1989; MICHETetal., 1986).
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Tratamento - Manifestações menos severas da doença podem geralmente
ser controladas com uso de aspirina e/ou drogas ant i-inflamatórias não hormonais,
entre as quais colchicina (ASKARI, 1984; GOLLHAUSEN et ai., 1988; KAYE &
SONES, 1964). Tendo capacidade de inibir a degradação cartilaginosa por enzimas
lisossomais induzida por hipervitaminose A, além de seu efeito imunomodulatório
potencial, tem sido crescentemente indicada 4,4-diaminodifenil-sulfona (50 a 200
mg/dia) com algum sucesso (GOUET et ai., 1984). Embora não havendo evidências
que os glicocorticóides possam alterar o curso natural da doença, eles são geralmente
eficazes em reduzir a frequência e severidade das recorrências. Inicia-se com 30 a 60
mg/dia de prednisona ou seu equivalente, e após estabilização clínica reduz-se
gradualmente até dose de manutenção de 5 a 25 mg/dia, dependendo da resposta
clínica. (HERMAN, 1989; McADAM et ai., 1976; OWEN et ai, 1970). Se ocorre
progressão da doença a despeito das medidas anteriormente prescritas, recomenda-se
tentativa com drogas imunossupressoras, como ciclofosfamida, azatioprina, e 6-
mercaptopurina. Estas drogas têm lugar no tratamento da policondrite, especialmente
em combinação com corticóides, os quais podem ter a sua dose diminuída.
(HUGUES et ai., 1972; HERMAN, 1989; MAHINDRAKAR & LIBMAN, 1970;
MICHELSON, 1984; KINDBLON et ai., 1977). Citações isoladas indicam
ciclosporina A, 15 mg/kg/dia (SVENSON et ai., 1986; SVENSON et ai., 1984) e
plasmaferese(BOTEYetal., 1984).

Quando de obstrução severa do trato respiratório deve-se realizar
traqueostomia de urgência em vez de entubaçào endotraqueal ou avaliação
endoscópica. Considerar possibilidade de troca valvular ou valvuloplastia quando
a(s) válvula(s) cardíaca(s) encontra(m)-se lesada(s) e desencadeando insuficiência
cardíaca refratária a tratamento clínico. Aneurismas aórticos tem sido ressecados, e
com sucesso empregadas próteses vasculares. (HERMAN, 1989; DALY, 1966)

SUMMARY

Relapsing Polychondritis
_

The case presented is of relapsing polychondritis associated with
rheumatoid artritis in a female patient that was 56 years old. Relapsing
polychondritis is not always recognized, although not necessarily uncommon,
systemic disorder. It is characterized by recurrent, widespread, potentially
destructive inflammatory lesions involving cartilaginous structures, mainly in the
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ears and nose. The cardiovascular system and other organs such as the eycs
(although these normally do not contain cartilage) can be involved. The diagnosis is
clinicai, but eventually it can be done by histopathology or immunofluorescence. In
about 30 percent o f the cases of relapsing polychondritis there is coexistence willi
connective tissue disease. From this Tive percent is juvenile or adult rheumatoid
arthritis. It is considered as a multisystem autoimmune disease whose antigenic
determinants are products of chondrocytes mainly type II collagen. The
immunologic mechanisms are important to iniciate and perpetuate the disease. It
should be differenciated from other inflammatory diseases that compromise the ears
or the nose, that can be infeccious or not. The clinicai course is highly variable. (t
can be characterized by episodic flare-up of ever-changing severity or it can havc
fulminam evolution. The average survival is approximately 11 years, and the most
frequent causes of death are infection, systemic vasculitis, and malignancy. The
treatment can be done with the use of nonsteroid anti-inflammatory drugs, dapsone,
corticosteroids and/or immunosuppressive drugs. Sporadic citations hás used
cyclosporin A and plasmapheresis. Surgery is indicated when there is an importam
upper respiratory tract distress or if severe case of cardiovascular problem (valvular
or aneurysm) is present.

KEYWORDS: Relapsing Polychondritis: Case report; Polychondritis Collagen
disease.
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