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POLICONDRITE RECIDIVANTE

Giinter Hans Filho ", José Ivan Albuquerque Aguiar ? Rivaldo Vendncio da
Cunha ™ Anamaria Melo Miranda Paniago " e Andréa Lindemberg .

RESUMO

Apresentamos paciente feminina de 56 anos com policondrite recidivante associada a artrite
reumatoide. Policondrite recidivante ¢ doenca sistémica nem sempre reconhecida, embora ndo
necessariamente rara, caracterizada por lesdes inflamatorias recorrentes, disseminadas, potencialmente
destrutivas comprometendo estruturas cartilaginosas, predominantemente orelhas ¢ nariz, podendo
também acometer sistema cardiovascular ¢ outros orgdos do sentido, como olhos (embora estes
normalmente ndo contenham cartilagem). O diagnostico € clinico, eventualmente necessitando
comprovagdo histopatologica ou de imunofluorescéncia. Em cerca de 30% dos casos a policondrite
recidivante esta associada com doengas do colageno, sendo que em 5% estas sdo artrite reumatoide
juvenil ¢/ou adulta. I considerada doenga multissistémica autoimune, cujos determinantes antigénicos
sdo produtos dos condrocitos predominantemente colageno tipo 11, ¢ cujos mecanismos imunolégicos sdo
importantes na iniciagdo ¢ perpetuagdo da doenga. Convém diferenciar de outros processos inflamatérios,
infecciosos ou ndo, que acometem as orelhas ¢/ou nariz. O curso clinico da policondrite ¢ muito varidvel.
Pode caracterizar-se por episodios de reagudizagdo ou pode ser fulminante com curso rapidamente
agressivo, tendo sobrevida média de 11 anos. A causa mortis em 50% dos pacientes pode ser relacionada
a policondrite, direta ou indiretamente, ou complicagdes do seu tratamento, ¢ as principais causas sio:
infecgdo, vasculite sistémica ¢ malignidade. No tratamento empregam-se antiinflamatorios nio
hormonais, sulfona, corticoterapia sistémica e/ou imunossupressores, ¢ relatos isolados utilizando-se
ciclosporina A ¢ plasmaferese. Nas urgéncias respiratorias superiores ou cardiovasculares (valvulas ou
ancurismas) indica-sc intervengdo cirirgica.

UNITERMOS: Policondrite recidivante. Colagenose. Diagnostico diferencial.
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INTRODUCAO

Policondrite recidivante ¢ doenga sistémica nem sempre reconhecida,
caracterizada por lesdes inflamatérias potencialmente destrutivas envolvendo
estruturas cartilaginosas, caracteristicamente orelhas e nariz, podendo também
comprometer o sistema cardiovascular e outros orgdos do sentido como olhos. Em
cerca de 30% dos casos a policondrite recidivante estd associada com doengas do
colageno. E considerada doenga auto-imune multissistémica, cujos determinantes
antigénicos sdo produtos de condrécitos predominantemente colageno tipo II, e
cujos mecanismos imunolégicos sdo importantes na iniciagdo e perpetuagdo da
doenga. Pode se apresentar simulando "otite externa cronica com celulite do
pavilhdo auricular", "celulite recidivante do nariz" ou “leishmaniose”.

Relatamos paciente feminina de 56 anos com policondrite recidivante
associada a artrite reumatéide. Clinicamente apresentava colapso total dos pavilhdes
auriculares, anacusia bilateral, nariz em sela, rouquiddo e lesdes cutineas maculosas
eritemato-purpuiricas algumas com centro enegrecido predominantes nos membros
inferiores, além de alteragdes clinico-laboratoriais de artrite reumatéide.

RELATO DE CASO CLIiNICO

A.M.B., 56 anos, feminina, cor parda, natural de Araguai-MG e procedente
de Cuiaba-MT, examinada e internada em 23/Out/89 no HU/UFMS sob registro no.
245.388-6. Ha 6 anos iniciou surtos recorrentes e fregiientes de poliartrite em
extremidades distais e joelhos, com rigidez matinal, sendo diagnosticada artrite
reumatdide, recebendo antiinflamatorios ndo hormonais e corticosteréides. Ha 3
anos, apos curto periodo de flogose dos pavilhdes auriculares, estes desabaram, e
igualmente o seu nariz, e refere inicio de hipoacusia bilateral, diminuigdo da
acuidade visual e lesdes purpuricas nos membros aos minimos traumatismos. Ha 3
meses  zumbido predominante no ouvido esquerdo, tonturas e vomitos,
diagnosticando-se labirintite. Ha 2 meses perda completa da audi¢do e ha 4 dias
lesdes cutaneas nos membros inferiores. De antecedentes, seus pais eram primos de |
grau.
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O Exame Fisico revelou paciente com fascies de sofrimento cronico,
emagrecida, palidez cutdneo-mucosa, rouquiddo e surdez bilatera! (a anamnese foi
auxiliada por sua sobrinha). Pressdo arterial = 150 x 95 mmHg. Eritema conjut}tlval,
nariz em sela com épice e asas nasais flacidos (vide Figura n°® 01). Pavilhdes
auriculares deformados (vide figura n° 01 e 02), com consisténcia amolecida ¢
micronodulacdes na sua superficie pregueada (ndo se detectando nenhuma estrutura
de consisténcia cartilaginosa). Ndo apresentava madarose. Ausculta cardiaca ndio
evidenciou sopro. Nas extremidades, alguns quirodéctilos fusifomes, outros em
pescogo de cisne, com atrofia dos misculos interésseos das maos (Ylde figura n® 03).
Creptagdo ao mobilizar joelhos, com aumento de volume flogistico e presenga de
derrame articular no joelho direito e dor na mobilizagdo das articulagdes
coxofemorais. Ao exame dermatolégico, a pele apresentava-se difusamente
elastotica, com maculas purpiricas 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. .

Avaliagdo otorrinolaringolégica constatou auséncia da chIagFm
quadrangular do septo nasal, atrofia da cartilagem alar, colapso do conduto auditivo
externo na sua porgdo cartilaginosa e conduto auditivo externo integro na sua porgio
6ssea. Exame audiométrico revelou hipoacusia neurosensorial profunda bilateral.

Exames laboratoriais

Hemograma: 3.000.000 de hemacias/mm3; hematdcrito = 25 %, CHCM -
30% e VCM = 83 u3; 4.200 leucocitos com diferencial normal. Velocidade de
hemossedimentagdo = 133 mm na 1* hora. Mucoproteinas = 7,6 mg% (nl 1,9 - 4,5).
Proteina C Reativa com titulo de 1:80. Waler-Rose = 1:320. Latex = 1:1280.
Proteinas totais = 7,2 g%, com albumina = 3,0 g%, a1 = 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) IU/ml e CH50 =
20 (150-250) 1U/ml. Uréia = 44 mg%.

Resultados negativos ou dentro da normalidade: fator antinuclear (em
nicleo de células de figado de camundongo e HEp2), complemento C3,
crioglobulinas, sodio, potéssio, glicemia, creatinina.
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Urina: densidade = 1.015, pH = 5,5, 40 leucdcitos por campo e 30 hemacias
p.c. e bacteritria discreta. Urocultura negativa. Fezes: protoparasitolégico negativo e
pesquisa de sangue oculto positiva.

Liquido sinovial (joelho): glicose = 20 mg%, proteinas = 5,7 g%, leucécitos

74.000/mm3 (neutréfilos 95% e linfocitos 5%), baciloscopia = presenga de bacilos
Gram negativos.

R X de torax e planigrafia de térax evidenciou nodulo de 2,5 cm de
diametro no lobo inferior esquerdo (vide figuras n° 5 e 6). R X de maos revelou
lesdes periarticulares radiocarpais, carpais, carpometacarpiais, articulagdes
metacarpo-falangeanas e interfalangeanas com subluxagdes. Formagdes cisticas
subcondrais com imagem em saca-bocado (vide figura n® 7). R X das articula¢des
coxofemorais mostrou destrui¢do bilateral com perfuragdo do acetabulo a esquerda
(vide figura n® 8).

Eletrocardiograma dentro dos padrées da normalidade e ecocardiograma
bidimensional mostrou espessamento de paredes da raiz da aorta, valvula aortica
com boa mobilidade, sem espessamento ou vegetagdes visiveis, espessamento do
septo inter-atrial, hipertrofia concéntrica do ventriculo esquerdo ¢ pequeno derrame
pericardico posterior.

Para esclarecer o nédulo no lobo inferior do pulmdo esquerdo indicou-se
broncoscopia que evidenciou: cordas vocais méveis sem alteragdes morfologicas,
traquéia com mucosa edemaciada e na entrada do brénquio principal direito, que
encentrava-se  edemaciado, a paciente apresentou importante broncoespasmo
impedindo progressdo do aparelho e continuagdo do exame. Nao foi realizada a
biépsia deste nddulo.

Imunofluorescéncia direta de fragmento de pavilhdo auricular revelou
presenga de depdsitos granulares grosseiros em estrutura provavel de cartilagem com
anticorpos anti-lgG +/4, anti-IgM ++/4 e anti-C3 +++/4, e depositos granulares finos
em parede de vasos sanguineos de derme superficial com anticorpos anti-IgG +/6,
antidgM ++/6 e anti-C3 +++/6. Histopatologia evidenciou fibrose (fragmento de
pavihdo auricular) sem detectar cartilagem na amostra biopsiada.

Figura 1 e 2. Nariz em sela com dapice e asas nasais flacidos; pavilhdes auriculares
flacidos com micronodulagdes na superficie pregueada, aspecto em “couve-flor”,
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Figura 3. Quirodactidos fusiformes, alguns em pesco¢o de cisne e atrofia dos
musculos interosseos.

Figura 4. Maculas eritemato-purpuricas, punctiformes, nos membros inferiores,
algumas com centro enegrecido.
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Inicialmente foi encaminhada ao servigo de Dermatologia com suspeita de
hanseniase ou seqiiela de leishmaniose no nariz. Foram realizados diagndsticos de:
policondrite recidivante (devido aos pavilhdes auriculares em couve-flor; hipoacusia
neurosensorial profunda bilateral; nariz em sela; rouquiddo; conjuntivite; lesdes
cutdneas de vasculite leucocitoclastica; anemia normocitica e normocrémica:
imunofluorescéncia direta de cartilagem auricular), artrite reumatoide (pelo quadro
clinico e achados laboratoriais; derrame pericardico; lesdes cutdneas de vasculite
leucocitoclastica; provéavel nédulo reumatéide no pulm@o, anemia normocitica e
normocromica), artrite séptica de joelho direito, hipoacusia neurosensorial profunda,
vasculie leucocitoclastica nas pernas e hipertensdo arterial sistémica leve. Foi
medicada com antibidticos sistémicos, prednisona 60 mg/dia, ciclofosfamida 50
mg/dia, alfa-metildopa 500 mg/dia e furosemide 40 mg/dia, e regressdo progressiva
da corticoterapia a medida que apresentou resposta clinica parcial satisfatéria da
poliartrite.

Figura S.R X e planigrafia de térax evidenciando nédulo de 2.5 cm de didgmetro no
lobo inferior esquerdo.
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Figura 6. R X e planigrafia de térax evidenciando nédulo de 2.5 cm de did@metro no
lobo inferior esquerdo.

Figura 7. R X de mios, com lesdes periarticulares, subluxagdes e formagdes cisticas
subcondrais e imagens em saca-bocado. Osteoporose.

63

IHANS FILHO. G.: AGUIAR, JLA.; CUNHA , R.V.; PANIAGO, AMM. & LINDEMBERG, A
Policondrite Recidivante. Rev. Pat. Trop.24 ( 1 ): 55 - 78, jan/jun. 1995

Figura 8. R X de articulagdes coxo-femorais, revelando destrui¢do das mesmas e
perfuragdo do acetabulo a esquerda.

DISCUSSAO

Dados histéricos - em 1923, JAKSCH-WARTENHORST descreveu em
pormenores o primeiro doente, mencionando como "policondropatia”. A policondrite
recidivante ja recebeu outras denominagdes como, "condromalécia sistémica"
(ALTHERR, 1936; VON MEYENBURG, 1936), "inflamagdo difusa da cartilagem"
(GORDON, PERLMAN & SCHECHTER, 1948), "sindrome das articulagdes ¢
alteragdes patolégicas das cartilagens com iridociclite destrutiva" (HILDING, 1952),
"contribuicdo 4 ciéncia com uma sindrome reumatica com comprometimento
disseminado das cartilagens" (HARDERS, 1954), "atrofia da cartilagem auricular e
nasal em caso de artrite mutilante com sindrome sicca seguindo administragdo de
gonadotrofina coriénica” (ROGERS & LANSBURY, 1955), "policondrite atréfica
cronica" (BOBER & CZARNIECKI, 1955: BEAN et al., 1958 ) e "condrite e
pericondrite difusa e irite" (HARWOOD, 1958), "condrélise difusa" (REED, 1972),
"pancondrite" (ROTHENBERGER & STOLL, 1974; HARDERS, 1974) e
"pancondrite sistémica" (ROSSNER et al., 1975).
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O termo policondrite recidivante, foi sugerido por PEARSON et al. em
1960 , e a maioria dos autores admite ser esta denominagdo a mais descritiva
(HUGUES et al., 1972). Sindrome "MAGIC" (mouth and genital ulcers with
inflamed cartilage) refere-se a associagdo de policondrite recidivante e sindrome de
Behget. (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 prevaléncia entre os sexos tem sido equivalente e ndo existe predisposigio
familiar aparente (PEARSON et al., 1960; HERMAN, 1989; MICHET et al, 1986;
ARKIN & MASI, 1975; SAMANTA et al., 1988; ARUNDELL & HASERICK,
1960; HERMAN & DENNIS, 1973).

Manifestagdes clinicas - a tabela n° 01 apresenta as manifestagdes clinicas
predominantes da policondrite recidivante numa revisdo de 452 pacientes.

Envolvimento do aparelho auditivo é a manifestagdo clinica inicial mais
freqiiente, ocorrendo mais no sexo masculino (MICHET et al., 1986), apresentando-
se com sensibilidade e edema eritemato-violaceo restrito numa 4rea ou difuso, na
porgdo cartilaginosa de um ou ambos os pavilhdes auriculares - os l6bulos ndo sdo
envolvidos (ARKIN & MASI, 1975; SCULLY et al., 1982). Episédios prolongados
ou recorrentes de inflamagdo tendem a levar a perda permanente da integridade
cartilaginosa, resultando numa aparéncia flacida ou pendente (desabada) do(s)
pavilhdo (des) auriculares, alteragdes estas denominadas de "orelhas em couve-flor"
(HUGUES et al., 1972; SWAIN & STROUD, 1972). Comprometimento do ouvido
interno caracterizado por disfungdo da audigdo e/ou vestibular atinge 39% dos
pacientes. (HERMAN, 1989; CODY & SONES, 1971).

No nariz, a condrite surge geralmente com aspecto agudamente
inflamatério, e se resolve em dias. Repetidos surtos podem causar colapso de
cartilagens com retragdo da columela resultando em deformidade caracteristica de
nariz em sela, principalmente em pacientes femininas jovens . Tais alteragdes, as
vezes, surgem na auséncia de inflamagdo clinica evidente. Ndo tem sido relatada
anosmia. (HERMAN, 1989; MICHET et al., 1986; ARKIN & MASI, 1975).

Das manifestagdes oculares a mais comum € esclerite e episclerite,
freqiientemente associada com uveite ndo granulomatosa. Outras estruturas oculares
ou de anexos podem ser comprometidas. (HERMAN, 1989; McADAM et al., 1976;
FERRY, 1989; RUCKER & FERGUSON, 1965).

Artropatia na policondrite é o segundo quadro clinico mais comum (70%
dos pacientes). Classicamente sua apresentagdo ¢ de artrite ocasional, migratoria,
assimétrica, ndo erosiva, ndo deformante, e seronegativa, de dias a varias semanas de

duragdo, resolvendo-se espontaneamente ou apés medidas antiinflamatérias,
(HERMAN, 1989; DOLAN et al., 1966; O'HANLAN et al., 1976; SOTER, 1989).

Tabela 1. Freqiiéncia (em percentuais) das manifestagdes clinicas predominantes da
policondrite recidivante em 452 pacientes

MANIFESTACOES CLINICAS FREQUENCIA
Percentagem de pacientes
Inicial Cumulativa

Inflamagdo auricular 38 85

Artropatia (total) 35 70
Articulagdes periféricas 69
Costocondral/manubriesternal 26

Inflamag@o da cartilagem nasal 23 63

Inflamagao ocular (total) 19 55
Esclerite/episclerite 13 35
Conjuntivite 7 28
Irite/coriorretinite 4 17
Queratite 3 11

Doenga laringo-traqueo-braquial 18 49

Envolvimento ouvido interno(total) 9 39
Audigdo 34
Vestibular 18

Doenga cardiovascular (total) 30
Vasculite sistémica 16
Insuficiéncia valvular cardiaca 9
Aneurisma 6

Lesdes cutdneas 18 25

Fonte: HERMAN, J.H. - Polychondritis. In: KELLEY, W.N.; HARRIS, E.D.,JR.;
RUDDY, S. & SLEDGE, C.B. -Textbook of Rheumatology. 3.ed.
Philadelphia, Saunders, 1989, p.1513-1522.

Envolvimento laringo-traqueo-bronquico € indicador prognéstico pobre.
Sdo comuns infec¢des secundérias do trato respiratério superior e/ou inferior,
(HUGUES et al., 1972; HERMAN, 1989; ARKIN & MASI, 1975; DOLAN et al.,

1966; MOLONEY, 1978).
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A manifestagdo cardiovascular mais comum é o desenvolvimento,
predominantemente em homens, de insuficiéncia adrtica, embora outras valvulas
cardiacas possam ser lesadas. Podem surgir aneurismas de vasos de grande e médio
calibre. (HERMAN, 1989; MICHET et al., 1986; DAPOGNY et al., 1985: ROUTY
etal,, 1988; YAMASAKY et al., 1966).

Ndo tem sido identificado um quadro dermatolégico especifico,
observando-se principalmente urticaria, angioedema, eritema multiforme, livedo
reticular, paniculite e eritema nodoso, além de associagdes com outras dermatoses.
(HILDING, 1952; BEAN et al., 1958; PEARSON et al., 1960; FIRESTEIN et al.,
1985; MICHET et al., 1986; HERMAN & DENNIS, 1973; DOLAN et al., 1966:
HAMMAR, 1976; PIERARD et al., 1982; CONN et al., 1982; SIDI et al., 1982:
CHECK et al., 1983; HAIGH et al., 1987; BORBUIJA et al., 1989; SMITH et al.,
1988; LAURENT et al., 1988; CUNLIFFE, 1979; ROWELL, 1979; SILVA et al.,
1991). Associagdo de policondrite recidivante e sindrome de Behget denomina-se
sindrome MAGIC (mouth and genital ulcers with inflamed cartilage). (FIRESTEIN
et al., 1985; PINDBORG, 1979).

Manifestagdes neurolégicas podem incluir alteragdes dos pares cranianos,
hemiplegia, sinais cerebelares, convulsdes, sindrome do cérebro orgdnico e
deméncia. (McADAM et al., 1976; SERRATRICE et al., 1986; RIDGWAY et al.,
1979; WILLIS et al., 1984; SUNDARAN & RAJPUT, 1983).

Doenga renal € rara, e quando presente geralmente reflete vasculite
sisttmica concomitante ou outra doenga associada, podendo evoluir para
insuficiéncia renal grave. (CHANG-MILLER et al., 1987)

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

Critérios diagnésticos - para estabelecer diagnostico definitivo exigem-se
trés ou mais dos achados clinicos (condrite auricular bilateral; poliartrite inflamatéria
seronegativa, ndo erosiva; condrite nasal; inflamagio ocular como conjuntivite,
queratite, esclerite,episclerite, ou uveite; condrite do trato respiratorio; disfungédo
coclear e/ou vestibular), ou pelo menos um achado clinco com confirmagdo
histolégica de condrite e pericondrite (da cartilagem mais recentemente
comprometida); ou condrite em duas ou mais localizagdes anatémicas distintas com
resposta favoréavel aos corticdides e/ou dapsona (diaminodifenilsulfona). (McADAM
etal., 1976; DAMIANI & LEVINE, 1979).

Doengas associadas - existe coexisténcia significante (30%) de policondrite
com diversas formas de doenga do tecido conjuntivo (vasculite sistémica, artrite
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reumatdide juvenil e adulta, lupo eritematoso sistémico, sindrome de Sjégren,
doenga de Behget, espondilite anquilosante, doenga de Reiter, esclerose sistémica,
polimialgia reumataica, etc). Existem relatos infreqiientes de associagdes com
doengas da tiredide, com doengas inflamatorias intestinais, anema hemolitica, e
sindromes dismielopoiéticas e mieloproliferativas. (HERMAN, 1989; HAIGH et al.,
1987; ITABASHI et al., 1990; TANAKA et al., 1990; UENO et al., 1981).

Diagnéstico  diferencial - Lesdes inflamatérias  progressivas
comprometendo cartilagens do ouvido, nariz e sistema laringo-traqueo-brénquico,
por vezes acompanhadas de alteragdes oftalmologicas, articulares e/ou
cardiovasculares distinguem a policondrite de outras doengas. Deve-se distinguir a
policondrite recidivante nas seguintes situagdes clinicas (HERMAN, 1989; ARKIN
& MASI, 1975; SCULLY et al., 1982):

Inflamagdo do ouvido externo (comumente vista em policondrite
recidivante) deve ser distinguida da pericondrite infecciosa da auricula, inflamagdo
estreptococcica aguda da orelha (erisipela), infe¢des cronicas (lupo vulgar, sifilis,
hanseniase e micoses profundas). Deformidades nodulares da orelha podem ser
diferenciadas da condrodermatite nodular cronica da hélix, condromalécia cistica da
auricula, e pos inflamagdes auriculares induzidas por trauma, produtos irritantes ou
sensibilizantes e queimadura pelo frio. Calcificagdes das estruturas cartilaginosas,
principalmente do ouvido externo, podem também ser encontradas seguindo trauma,
na insuficiéncia adrenal, ocronose, acromegalia, hiprtireoidismo,
hiperparatireoidismo, diabete melito, hipertensdo essencial, hipervitaminose A e
hipersensibilidade familiar ao frio.

Inflamagdo e alteragdes destrutivas envolvendo a cartilagem nasal exigem
diferenciagdo da granulomatose de Wegener, granulomatose linfomatoide,
granuloma letal da linha média, lesdes granulomatosas resultantes da sifilis,
tuberculose, leishmaniose e hanseniase, e também de carcinoma e linfossarcoma.
Auséncia de inflamagdo da mucosa na policondrite ¢ util para diferenciagdo
diagnostica.

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

Coexisténcia de inflamagdo ocular, artrite e doenga cardiaca valvular ou do
miocérdio, exige diferenciagao de artrite reumatoide, doenga de Behget, sarcoidose ¢
espondiloartropatias soronegativas.
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Sindrome de Reiter lembra policondrite pela artrite e lesdes oculares, mas se
difere pelo quadro uretral e lesdes cuténeas e/ou mucosas comumente encontradas na
sindrome de Reiter.

Além da policondrite, estenose traqueal pode se resultar de: trauma
associado a entubagdo endotraqueal; reagdes granulomatosas infecciosas e ndo
infecciosas no mediastino; doenga neoplasica; uso de betabloqueadores;
revestimento em sabre da traquéia associada com doenga pulmonar obstrutiva
cronica; e de rara entidade, a traqueobroncopatia osteocondroplastica, diferenciada
pelos nodulos calcificados da mucosa que se projetam no lume da traquéia ou do
brénquio principal.

Aortite e aneurismas aorticos exigem diferenciagdo da lues cardiovascular,
sindrome de Marfan, sindrome de Ehlers-Danlos, necrose cistica idiopatica da média
e arteriosclerose. Sindromes mais benignas da caixa toracica, tais como costocondrite
idiopatica ou traumatica, sindrome de Tietze, condrodinia costosternal e sindrome da
cartilagem xifdide, ndo tém manifestagdes sistémicas.

Diagnéstico laboratorial - Ndo existem testes laboratoriais especificos
para policondrite. As principais anormalidades sdo aumento da velocidade de
hemossedimentagdo, anemia normocitica e normocrémica e leucocitose modesta.
Estudos sorolégicos tém detectado fator reumatdide e fator antinuclear (padrdo
difuso). Pode ocorrer sorologia falso-positiva para lues. Imunocomplexos circulantes
tém sido mais identificades utilizando precipitagdo Clq e ensaios em fase solida.
Numa minoria de pacientes tém sido detectados anticorpos anticartilagem através de
imunofluorescéncia indireta e identificados anticorpos para colageno tipo II. A
concentragfio urinaria de glicosaminoglican pode estar aumentada. Pelo método de
Di Ferrante e Rich, quando a relagdo entre a dosagem do acido glucurdnicoe a
creatinina for maior ou igual a 4,21 este achado é considerado anormal, sendo
encontrado nas reagudizagdes da policondrite e interpretado como destruigdo
cartilaginosa. (HERMAN, 1989; TRELSTAD, 1989).

Estudos radiolégicos sdo uteis em revelar complicagdes da policondrite
(inclusive calcificagdes). Os achados mais comuns evideniciam destrui¢do da
cartilagem. Tomogramas traqueais, cinebroncografia e tomografia computadorizada
podem mostrar estenose e estreitamento da arvore traqueobronquica. Raios X de
térax podem revelar atelectasia e/ou pneumonia, alargamento do arco adrtico, ou
proeminéncia da aorta asceadente ou descendente.

Alteragdes patoldgicas - Lesdes precoces de cartilagem sdo caracterizadas
por infiltragdo varidvel de polimorfonucleares e proeminente de linfocitos,
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mondcitos/macréfagos e plasmdcitos no tecido pericondral, concomitantemente com
perda focal ou difusa da coloragdo basofilica da matriz, a qual é indicativa da
deplegdo de proteoglican. Subseqiientemente tecido de granulagdo invade e substitui
regides da cartilagem, criando ilhas seqiiestradas de células degeneradas e pobres em
matriz. Uma abundéncia deste tecido de granulagdo € responsavel pelo
desenvolvimento de nddulos auriculares e, em parte, pelo estreitamento
traqueobrénquico. Eventualmente ocorre fibrose, e se evidenciam espagos cisticos
contendo material gelatinoso, assim como 4reas focais de calcificagdo e formagdo
6ssea. (HERMAN, 1989; VALENQUELA et al., 1980).

Consideragdes etiologicas e patofisiologicas - A causa da policondrite
recidivante é desconhecida. Sugere-se comportar como tipo de vasculite localizada
em tecidos nos quais o conteido de glicosaminoclicans seja alto. A distribuigdo
curiosa de lesdes pode ser explicada pois a cartilagem, parede aértica, esclera e
cornea sdo todas ricas em glicosaminoglicans, os quais podem também estar
presentes nas membranas otolégicas (membrana cupular e tectorial do ouvido
interno) e na zénula ciliar do olho. (HUGUES et al., 1972).

Embora a susceptibilidade genética e o mecanismo que causa o inicio
permanegam desconhecidos, evidéncias sugerem que a degradagdo da matriz é
largamente mediada por enzimas originadas de mecanismos desencadeantes
imunoldgicos e ndo imunolégicos dos condrdcitos e células infiltradas. As alteragdes
na integridade da matriz do tecido conjuntivo podem, de fato, resultar em
autoimunizagdo de proteoglican, colageno e elastina e talvez aos determinantes
antigénicos dos condrécitos. As respostas imunes humorais (direta e/ou por
imunocomplexos) e as mediadas por células que sucedem, podem ambas induzir e
perpetuar a inflamagao, resultando em dano adicional deste tecido e possivelmente a
distancia 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 al., 1983; THOMAS, 1956)

Evolugiio e prognéstico - O curso clinico da policondrite ¢ muito varidvel.
Caracteriza-se por episoédios de reagudizagdo ou de doenga latente com curso
variavel quanto a severidade ou pode ser fulminante. Em 86% dos pacientes ocorreu
uma média de 5 episddios inflamatérios intermitentes. A sobrevida média € de 11
anos, ndo sendo influenciada pela corticoterapia. As principais causas mortis foram
infecgdo, vasculite sistémica e malignidade, as variaveis que melhor predisseram a
mortalidade foram: idade de diagnodstico, anemia e comprometimento
laringotraqueal. (HERMAN, 1989; MICHET et al., 1986).
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Tratamento - Manifestagdes menos severas da doenga podem geralmente
ser controladas com uso de aspirina e/ou drogas anti-inflamatérias ndo hormonais,
entre as quais colchicina (ASKARI, 1984; GOLLHAUSEN et al., 1988; KAYE &
SONES, 1964). Tendo capacidade de inibir a degradagdo cartilaginosa por enzimas
lisossomais induzida por hipervitaminose A, além de seu efeito imunomodulatério
potencial, tem sido crescentemente indicada 4,4-diaminodifenil-sulfona (50 a 200
mg/dia) com algum sucesso (GOUET et al., 1984). Embora ndo havendo evidéncias
que os glicocorticéides possam alterar o curso natural da doenga, eles sdo geralmente
eficazes em reduzir a freqiiéncia e severidade das recorréncias. Inicia-se com 30 a 60
mg/dia de prednisona-ou seu equivalente, e apés estabilizagdo clinica reduz-se
gradualmente até dose de manutengdo de 5 a 25 mg/dia, dependendo da resposta
clinica. (HERMAN, 1989; McADAM et al., 1976; OWEN et al, 1970). Se ocorre
progressdo da doenga a despeito das medidas anteriormente prescritas, recomenda-se
tentativa com drogas imunossupressoras, como ciclofosfamida, azatioprina, e 6-
mercaptopurina. Estas drogas tém lugar no tratamento da policondrite, especialmente
em combinagio com corticoides, os quais podem ter a sua dose diminuida.
(HUGUES et al., 1972; HERMAN, 1989; MAHINDRAKAR & LIBMAN, 1970;
MICHELSON, 1984: KINDBLON et al, 1977). Citagdes isoladas indicam
ciclosporina A, 15 mg/kg/dia (SVENSON et al., 1986; SVENSON et al., 1984) e
plasmaferese (BOTEY et al., 1984).

Quando de obstrugdo severa do trato respiratorio deve-se realizar
traqueostomia de urgéncia em vez de entubagdo endotraqueal ou avaliagdo
endoscépica. Considerar possibilidade de troca valvular ou valvuloplastia quando
a(s) valvula(s) cardiaca(s) encontra(m)-se lesada(s) e desencadeando insuficiéncia
cardiaca refrataria a tratamento clinico. Aneurismas aérticos tem sido ressecados, e
com sucesso empregadas proteses 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 eyes
(although these normally do not contain cartilage) can be involved. The diagnosis is
clinical, but eventually it can be done by histopathology or immunofluorescence. In
about 30 percent of the cases of relapsing polychondritis there is coexistence with
connective tissue disease. From this five 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 clinical course is highly variable. It
can be characterized by episodic flare-up of ever-changing severity or it can have
fulminant 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 has used
cyclosporin A and plasmapheresis. Surgery is indicated when there is an important
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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