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POLICONDRITE RECIDIVANTE
Estudo Retrospectivo de Seis Casos
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Introdugdo: A Policondrite Recidivante é uma conectivite rara, de etiologia
desconhecida, caracterizada por episodios recorrentes de inflamagao dos tecidos
cartilagineos. O processo imunologico pode também afectar outras estruturas, como o
rim, 0s vasos sanguineos ¢ a medula dssea.

Material ¢ Métodos: Revisao clinica de seis casos clinicos diagnosticados e tratados
no servigo de Reumatologia, no periodo de 1990 a 2005, focando as manifesta¢des
clinicas, idade de aparecimento, idade de apresentacdo, tempo desde a apresentacdo
até ao diagnostico, sobrevida, doengas associadas e terapéutica realizada.
Resultados: O ratio mulher/homem na nossa série foi 2:4, a idade média de diagnostico
foi 52 anos. O tempo médio entre o inicio das queixas ¢ o diagnostico foi de 18 meses,
que variou de oito meses a quatro anos.

Todos os doentes apresentavam condrite auricular ¢ nasal; o involvimento
laringotraqueal foi detectado em quatro doentes; artralgias e artrite em quatro doentes,
envolvimento cardiaco em dois doentes assim como um caso de sindrome
mielodisplasico. O envolvimento ocular foi diagnosticado em quatro casos.

A associagdo de prednisolona e metotrexato foi a principal terapéutica.utilizada.
Discussdo: Na nossa série, embora muito pequena, apenas o sexo ndo apresentava
distribuicdo semelhante as outras séries pois esta patologia ¢ mais frequente no sexo
feminino. As manifesta¢des clinicas e as patologias associadas foram semelhantes.
O objectivo final desta revisao ¢é reduzir o tempo de diagnéstico salientando as suas
manifestacdes clinicas.
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SIX CLINICAL CASES OF RELAPSING POLYCONDRITIS: REVIEW
Introduction: Relapsing Polycondritis is a rare connective tissue disease of unknown
aetiology that is manifested by inflammatory changes in cartilaginous tissues but the
immune damage can spread and involve other tissues.

Material and methods Six patients with relapsing poycondritis treated in our service,
between 1990 and 2003, were reviewed. The clinical features, age of onset, time from
onset to diagnosis, disease associations and treatment were focused.

Results: The female-to-male ratio in our serie was 2:4, The median age onset of symptoms
was 52 years. A diagnosis delay varied from 8 months to 4 years, with a median time of
18 months. All the five patients had auricular and nasal condritis, laringotracheal
involvement was detected in four patients, arthralgia and arthritis also in four patients,
cardiac involvement was present in two patients, myelodysplastic syndrome in one
patient and ocular disease in four patients.
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Conclusion: This is small sample study that differs from other studies in sex distribution.
This disease is more frequent in females and in our sample men were more affected.
The clinical manifestations and disease associations were similar to other populations.
Calling attention is the best way to diminish time to diagnosis of this rare pathology.

Key words: relapsing polycondritis, connective tissue disease, condritis, cartilage

INTRODUCAO

A Policondrite Recidivante (PR) ¢ uma doenca multis-
sistémica rara, de etiologia desconhecida, que se caracte-
riza por inflamagao recorrente e potencial destrui¢ao dos
tecidos cartilagineos. Todas as formas de cartilagem po-
dem ser afectadas, a cartilagem eclastica dos pavilhdes
auriculares e nariz, a cartilagem hialina das articula¢des
periféricas, a fibrocartilagem vertebral e a cartilagem laringo-
-traqueo-bronquica. As estruturas ricas em proteoglicanos
do olho, ouvido interno, coragdo e vasos sanguineos tam-
bém podem ser afectadas!-2.

A etiopatogenia da PR ndo ¢ conhecida, no entanto,
varios mecanismos imunopatologicos foram descritos. Na
cartilagem afectada foi demonstrada a presenca de imuno-
globulinas e complemento. Os anticorpos dirigidos con-
tra o colagénio tipo II sdo detectados em 2/3 dos casos de
PR mas nio sdo especificos®. Estio presentes em 20%
dos doentes com Artrite Reumatéide’. Foi documentada
também a existéncia de autoreactividade contra a matrilina
-1, que ¢ uma proteina da cartilagem presente apenas nas
cartilagens auricular, nasal, traqueal e costocondral®. O
aumento do HLA DR4 esta descrita, sem apresentar um
subtipo predominante.

O envolvimento de 6rgdos vitais, como a arvore
traqueo-bronquica, o coragdo, o rim ou a medula dssea e o
seu caracter destrutivo colocam em risco a vida e acarreta
diminui¢o da esperanga de vida.

O diagnostico de PR, pode ser dificil pois ¢ uma pato-
logia rara ¢ com sintomas de aparecimento insidioso, que
podem mimetizar outras patologias como infecgdes ou re-
accdes alérgicas.

Os critérios de diagnostico da PR foram descritos em
primeiro lugar por McAdam? e posteriormente por Damiani
e Levine* e Michet®. Requerem a presenga de condrite em
pelo menos dois locais (nasal, auricular ou traqueo-laringea)
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ou uma condrite e duas outras manifestagdes sistémicas
que incluem inflamacgao ocular, inflamag¢do auditiva e ves-
tibular ou artrite seronegativa. Nao ha marcadores especi-
ficos de diagnostico ou de actividade da doenca.

Os autores descrevem seis casos clinicos de Policon-
drite Recidivante, observados na consulta de Reumatolo-
gia do Hospital Sdo Joao.

MATERIAL E METODOS

Os autores apresentam um estudo retrospectivo de
seis casos clinicos de PR, duas doentes do sexo feminino,
quatro do sexo masculino, com idade média de apareci-
mento de 52 anos, tempo médio de diagnostico de 18 me-
ses, variando de 8 meses a 4 anos e sobrevida de 8 anos e
5 meses.

Nas manifestac¢des clinicas salienta-se a presenga de
envolvimento cartilagineo nasal e auricular em todos os
doentes e envolvimento traqueo-laringeo em quatro do-
entes. Artralgias e artrite foram observadas em quatro
doentes, sendo predominantemente localizadas nas pe-
quenas articulagdes das maos e joelhos.

Em dois doentes foram detectadas patologias cardia-
cas ¢ foi diagnosticada sindroma mielodisplasico num caso
clinico. O envolvimento ocular foi a manifestagdo extra-
-cartilaginea mais frequente, presente em quatro doentes.

Os sintomas sistémicos, que incluiam febre, astenia,
anorexia e emagrecimento estavam presentes em cinco
doentes. A febre associava-se frequentemente a crise in-
flamatoria.

Verificaram-se dois 6bitos: morte sibita num doente
do sexo masculino, cuja autopsia mostrou rotura da aorta
e sindrome mielodisplasico numa doente do sexo femini-
no.

Os dados clinicos estdo descriminados nos quadros I,
I, elV.



SEIS CASOS CLINICOS DE POLICONDRITE RECIDIVANTE: REVISAO CLINICA

Quadro I - Caracteristicas epidemiologicas dos doentes com PR

Epidemiologia Doentes
Sexo 2 EE e
Idade média 59 anos
Idade média aparecimento queixas 52 anos
Idade média diagnostico 54 anos

Tempo médio ate ao diagndstico 18 meses (8-48)

Manifestagdes clinicas Doentes

(=2}

Condrite nasal

Condrite auricular

Envolvimento traqueo-laringeo
Hipoacusia

Artrite

Regurgitacdo adrtica

Aortite

Vasculite

Astenia, anorexia, emagrecimento

Febre

A L LW = = N B~ W R O

Inflamagdo ocular

Quadro II - Manifesta¢ées clinicas doentes com PR

Quadro III - Complicagoes da PR

Manifestagoes clinicas (n*) Doentes

Condrite nasal

Condrite auricular
Envolvimento traqueo-laringeo
Hipoacusia

Diminuigao da acuidade visual

Regurgitagdo aortica

—_ N = W N

Complicagdes hematologicas

Quadro 1V - Causas de morte

Causas de morte Doentes

Rotura aorta 1

Sindrome mielodisplasico 1

Tratamento

Todos os doentes foram tratados com corticoterapia
(prednisolona com dose varidvel de 0.2 mg/kg a 1 mg/kg
dia) nos periodos de crise ou de forma cronica, nas duas
formas refratarias. A imunossupressao com metotrexato
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foi realizada em dois casos, respectivamente 15 mg uma
vez por semana, sendo substituido por leflunomide, com
sucesso, numa doente por persisténcia de envolvimento
trdqueo-bronquico. A associacdo de AINE em doentes
com artrite refrataria a corticoterapia foi efectuada em dois
doentes, com melhoria clinica.

DISCUSSAO

Este estudo apresenta uma pequena amostra mas tra-
ta-se de uma patologia rara com menos de 1000 casos pu-
blicados®.

Os estudos efectuados com 337 doentes mostraram
que a PR surge habitualmente na quinta década de vida e
na raga branca, a semelhan¢a da nossa pequena amostra.
A predominancia do sexo masculino (ratio de 2:1) na nos-
sa série difere em relagdo a distribui¢ao do sexo, normal-
mente com um ratio 1:1°.

A frequéncia das manifesta¢des clinicas mostra que a
condrite auricular ¢ a forma de apresentagdo mais frequen-
te, caracterizada por inflamagao intermitente do pavilhdo
auricular, poupando o l6bulo da orelha. Este facto permite
distinguir do principal diagnoéstico diferencial, a
pericondrite infecciosa. A condrite nasal afecta a parte
distal do septo, ¢ muito dolorosa e pode provocar o nariz
em sela (presente em um doente na nossa série)

Poliartrite ou oligoartrite, habitualmente, ndo erosiva,
seronegativa e assimétrica ¢ a segunda manifestagao cli-
nica, podendo ser a manifestagdo inaugural. As articula-
¢des mais envolvidas sdo as pequenas articulacdes das
maos ¢ pés ¢ os joelhos. Esta presente em 50% a 80%,
COmo na nossa série.

A inflamag@o traqueo-laringeo representa uma mani-
festagdo grave pois pode provocar estenose € colapso
das vias aéreas, com risco elevado de morte. A presenga
de alteracdes pulmonares deve ser sempre pesquisada
nestes doentes.

A episclerite e a esclerite sdo as manifestagdes ocula-
res mais frequentes. Sdo detectadas em 18 a 60% dos do-
entes e no nosso estudo foram diagnosticadas em 40%
dos doentes.

As complicagdes cardiovasculares sdo raras mas in-
fluenciam o prognostico. O envolvimento da aorta (4-10%)
¢ a forma de apresentagdo mais frequente, com aortite,
formagdo de aneurismas ou rotura. Inflamagéao de artérias
de médio calibre ¢ uma manifestagdo rara que pode afectar
as artérias corondrias, podendo manifestar-se por even-
tos isquémicos cardiacos, como foi o caso de uma doente
da nossa série.

Pericardite ou distarbio da condugao auriculoventri-
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cular sio raros e nio foram detectados na nossa série! | A
rotura da aorta representou a causa de morte de um dos
dentes da nossa série.

As sindromas mielodisplasicas sdo as complicacdes
hematolégicas mais frequentes!2. E uma complicagio po-
tencialmente fatal como se verificou num dos nossos do-
entes.

Outros orgaos e sistemas podem ser afectados em
menor nimero de doentes, nomeadamente o sistema re-
nal, a pele, as mucosas e o sistema neurologico.

A terapéutica da PR tem por objectivos aliviar os sin-
tomas e prevenir a evolucdo da doenga. Nas formas clini-
cas moderadas, com envolvimento das cartilagens nasal,
auricular e costocondral e sinovite utilizam-se corticoides
¢ anti-inflamatorios ndo esterdides (AINE) nos periodos
de crise.

No envolvimento laringo-traqueo-bronquio a utiliza-
¢do cronica de dose elevadas de corticoterapia endove-
nosa mostrou-se eficaz, mas no envolvimento vascular,
nomeadamente da aorta, verificou-se persisténcia de in-
flamagao apesar da aparente remissdo da PR1. A terapéu-
tica imunosupressora foi utilizada na refratariedade ou
necessidade de doses elevadas ou prolongadas de CCT.
O metotrexato foi o mais utilizado nas séries publicadas,
com eficacia demonstrada na condrite refrataria aos
corticoides e AINE. Outros imunosupressoros foram utili-
zados como a ciclofosfamida, ciclosporina, azatioprina,
leflunomide, infliximab e etanercept com eficacia variavel

CONCLUSAO

A PR é uma patologia rara, autoimune, na qual os teci-
dos cartilagineos s2o o alvo principal mas a resposta imu-
noldgica pode afectar outros tecidos como o sistema car-
diovascular, o olho, o rim e o sistema hematoloégico
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A variabilidade do quadro clinico ¢ o caracter intermiten-
te desta conectivite tornam o diagndstico precoce dificil.

A terapéutica € ajustada a manifestag@o clinica. Nas
formas leves e moderadas a corticoterapia ¢ os AINE’s
sd0 os farmacos de primeira linha. Nas formas refratarias o
metotrexato ¢ o imunosupressor mais utilizado com su-
cesso confirmado na condrite auricular refrataria. Ha evi-
déncia da eficacia de outros imunosupressores em casos
anedoticos (formas refratarias e potenciamente fatais).
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