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Introducción. 

L;i policondritis recidivante (PR) es una enfermedad multisistémica poco 
común de etiología desconocida caracterizada por Ja destrucción de las 
estructuras cartilaginosas y tejido conectivo en cualquier parte del 
organismo. Los hallazgos esenciales son episodios recidivantes do 
inflamación. con pórdida progresiva de la integridad estructural del 
cartfiago v sustitución por tejido fibróticon ·40

•
681 



Antecedentes. 

Antes de 1958 la literatura internacional sólo refería la presencia de 10 
casos. pero desde que la entidad ha sido más reconocida se ha 
diagnosticado y reportado con mayor frecuencia. El primer caso 
reportado. fué por JakSch War-tenhorst en 1923 1311 quién describió a un 
hombre con policondropatra, en 1 936, Aitherr Von Meyerburg describió 
otro con condromalacia, éste caso involucraba destrucción de cartílagos 
de oídos, nariz, articulaciones, laringe y árbol traqueobronquial. Después 
de esto, los reportes fueron esporádicos y los autores describían con sus 
propios términos la entidad, así, hay casos reportados con policondritis 
atrófica crónica, condromalacia sistémica y pancondritis. Fué hasta 1960 
que Pearson y Kline 1551 acuñaron el término de policondritis recidivante 
por la naturaleza ondulante de la evolución clínica, la degeneración y 
reemplazo del cartílago por tejido fíbrótico 122

•
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Posterior a esto, la enfermedad es más conocida y en 1 989 Hermann 
reporta la serie más grande hasta este momento con 45 casos. Hasta la 
actualidad se han reportado 300 casos en la literatura, en todo:; ellos se 
puede observar que el inicio de la sintomLJtologíLl es i;rir.cipalmente en 
estructuras cartilaginosas sobresalientes como co:.irtílago nasal y 
pabellones auriculares, pero pueden tener afección a órganos que 
contienen estructuras cartilaginosas o fibras elásticas como son vestfbu!o, 
articulaciones. corazón y ojo. La afección de l<:is vfa.:i respiratorias ahora 
se considera una manifestación tardía y rara. 

No existen datos en la literatura nacional acerca de la prevalencia do esta 
enfermedad aunque suponemos que es muy baja considerando las 
comunicaciones mundiales. No existe hasta el momento ningún caso 
reportado en México aunque creemos que esto se debo a que no se 
piensa en esta patología y existen casos no diagnósticados o mal 
diagnosticados. La siguiente es una paciente que llomü la atención no 
sólo por presentar una enfermedad muy rara, sino porque la forma de 
presentación no es la habitual. 

A nuestro Instituto ingresó una paciente con afección grave de vías 
aéreas bajas como manifestación predominanTo o inicial de la enfermedad. 



Deacr•pcidn del c••o 

El caso corresponde a una mujer de 36 años que fud admitida por disnea, 
estridor y tos seca de 6 meses de evolución. 

Inició su padecimiento con sensación de disnea de medianos esfuerzos~ 
estridor laríngeo el cual era audible a distancia, artrafgias de rodillas y 
muñecas. fiebre cuantificada en 39oC v ataque al estado general. Fué 
admitida a otro hospital donde fué tratada como asmática a base de 
broncodilatadores con muy pobre respuesta por lo que decidió acudir a 
este hospital. 

A su ingreso se encontró que no tenía antecedentes patológicos de 
importancia. Se consideraba una persona sana hasta antes de este 
padecimiento. A la exploración presentó deformación de la nariz en silla 
de montar, estridor audible a distancia el cual se corroboraba con 
auscultación de cuello y tórax v flogosis de las articulaciones de rodillas y 
muñecas. 

La tefe de tórax mostró una dudosa disminución del calibre de la luz de la 
tráquea por Jo que se realizó una radiograffa con foco en tráquea con 
tácnica de filtro de cobre donde se corroboró esto. (Anexo 1). Se realizó 
una tomograffa computarizada de cuello v tórax en donde se observó 
datos de inflamación traqueal, ausencia de algunos cartnagos traqueales v 
disminución de la luz traqueal en un 70% ( Anexo 11). 

En las pruebas de función respiratoria su FEV1 de 930 mi (31 %) y CV de 
4150 mi (85%) con una curva de flujo-volumen donde se evidenció una 
obstrucción de carácter f;jo (Anexo 111). El resto de los valores 
pletismográficos .. difusión de monóxido de carbono v gasometrfa dentro 
de límites de referencia. 

Los exámenes de laboratorio mostraron una biometría hemática, química 
sanguínea, anáUsis de orina y anticuerpos antinucleares con resultados 
irrelevantes.. ta velocidad de eritrosedimentacidn en 56 y la proteína e 
reactiva fué positiva. Los electrocardiogramas practicados sin datos 
trascendentes. 

Con todo esto se decidid Ja realización de una fibrobroncoscopia 
pensando en patologla de vías aéreas altas. Se encontraron como datos 
más relevantes colapso dinámico de la tráquea en toda su longitud a la 
espiración y ausencia de fa mayorla de los cartílagos traqueales v 
bronquiales. 



Se realizaron do• biopsias traqueales v los hallazgos histopatológicos son 
edema de la mucosa y por debajo de ella tejido fibroso cicatriza! que 
susdtuye al cartnago, las pequeñas porciones de cartnago remanente 
estan asociadas a infiltrado inflamatorio linfocitario con lo que se 
diagnosticó policondritis (Anexos IV y V). También se biopsió piel v se 
observaron en las aneriolas infiltrado Jinfocítico perivascular y endotelial 
por lo que se realizó el diagnóstico de vasculitis linfocitaria (Anexo VI). 

Con todos los datos anteriores; clínicos. funcionales. radiológicos. 
broncoscópicos e histopatólogicos se realizó el diagnóstico de 
policondritis recidivante con afección predominante de Ja vía aérea. Le fué 
realizada una traqueostomra para colocación de una cánula de 
Montgomery como ferufizacidn interna y se inició tratamiento médico a 
base de prednisona a 1 mg/kg/día por vfa oral y bolos intravenosos de 
ciclofosfamida a 15 mg/kg/dfa tres días y después cada mes por seis 
meses. Con este tratamiento mejoró su disnea y disminuyeron las 
manifestaciones sistémicas. fué dada de alta bajo estrecho seguimiento 



POLICONDRITIS RECIDIVANTE 

Flalop•tologl•. 

La patogénesis de la policondrJtis recidivante es desconocida. Los 
cambios en los mucopolisacáridos y la destrucción del cartílago se ha 
relacionado con enzimas lisosomales en particular proteasas liberadas por 
leucocitos .. condrocitos y fibroblastos pericondrales. Estudios en animales 
han demostrado que la administración intravenosa de papaína cruda .. una 
enzima proteolítica .. induce cambios no inflamatorios y disolución de los 
pabellones auriculares de los conejos en un lapso de 4 horas <4,. En el 
transcurso de 3 a 6 semanas produce lesiones focales debidas a 
metaplasia en la media de la aorta ascendente y en el cayado us9

}· Estas 
son debidas a destrucción de mucopolisacáridos sulfatados los cuales se 
encuentran depositados en muchos órganos, entre ellos la pared aónica. 
Un mecanismo similar se encuentra en Ja policondritis recidivante. con 
producción de enzimas proteolíticas endógenas probablemente 
lisosomales las cuales son responsables de la condrolisis. 

El papel de inmunocomplejos se ha sugerido por varias circunstancias 
como son; la presencia de enfermedades coexistentes, el involucro 
multisistémico de la enfermedad. el hallazgo por inmunofluorecencia de 
depósitos granulares de inmunoglobulínas en las uniones fibrocondrales y, 
:~.ef>,~t¡t:.~~~~? ...... ~:'oi.ªntícuerpos (Ac) circulantes anticolágeno tipo U nativo 

La coexistencia de varias enfermedades inmunológicas de tipo 
autoinmune en 25 al 30% de los casos tales como artritis reumatoide 
(AR), lupus eritematoso sistémico (LES), síndrome de SjOgren (SS), 
esclerosis sistémica, enfemedad de Behcet, espondilitis anquilosante, 
enfermedad de Reiter, poliarteritis nodosa, algunas tiroiditis y 
glomerulonefritis, diabetes mellitus tipo 1 y colitis ulcerosa. sugieren que 
hay una alteración inmunológica involucrada en su patogénesis 12

• 
18,22.28,34.42.•S,57,. 

Se pueden .. demostrar por el método de ELISA Anticuerpos circulantes 

fi~R~ .. «;~!ic~~d~~t;~c~':.'!~ª;~e t:~: ~~~i:~~:s ecno::"sr~!::.~:°r!v di':n~:rt~~~~: 
los tenian a títulos elevados, mientras que los pacientes en remisión de la 
sintomatologfa o con enfermedad leve no los presentaban. Así parece 
que hay una correlación directa entre el grado de actividad v el nivel del 



título c.w.74
•·· Por lo tanto se plantea que estos Ac tienen no sólo un valor 

diagnóstico sino que son tltiles en el monltoreo durante el tratamiento. 
No hay evidencia de Ac contra otros tipos de colágeno como son el 1 .. 111 y 
IV o fragmentos de los mismos ' 221

• 

La especificidad de estos Ac es evidenciado por varias circunstancias. l. 
Estos sólo se unen a matrices canilaginosas.. 2. Su demostración por 
inmunofluorecencia indirecta requiere primero remover la capa de 
proteoglicanos del cartílago.. 3. El tratamiento del substrato con 
colagenasas .. previene su unión. 4. Los Ac pueden ser completamente 
inmunoabsorbidos por las fibras de colágeno tipo 11. 5. Los complejos 
inmunoabsorbidos y su actividad pueden recuperarse al tratar los 
complejos Ac/colágeno con colagenasas y 6. Se puede demostrar la 
especificidad de los Ac por microhemagfutinación pasiva y ensayos de 
inhibición de hemaglutación 12

•
19

•
22

•
44

•
155
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Aunque se han reportado Ac contra colágeno tipo 11 nativo y 
desnaturalizado a títulos bajos. hasta en un 10% de pacientes con otras 
enfermedades como AR. LES. anritis psoriásicas. enfermedad de Paget y 
osteoartritis generalizada n. 11

•
13 1571 estos hallazgos se han interpretado 

como evidencia de que la inmunización contra el coláoeno ocurre después 
de la destrucción del tejido conectivo y que la formación de Ac es una 
consecuencia más que causa de la enfermedad 129

•
501
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El tratamiento con esteroides es asociado a una mejoría clínica progresiva 
y coincide con la disminución de los títulos de Ac. la terapia con 
inmunosupresores puede hacerlos decrecer tanto que no sean detectados. 
La transmisión transplacentaria de Ac con afección del recién nacic!o y su 
posterior recuperación 131

'
22

, sugieren que estos Ac puede presentar un 
papel importante en la patogenia de fa enfermedad. 

Basados en estos hallazgos un esquema hipotético se ha propuesto para 
explicar parcialmente la patogdnesis de la policondritis. hay emergencia 
por un mecanismo desconocido de clonas do linfocitos B y T 
autoreactivas .. las cuales son sensibilizados contra colágeno tipo 11. los 
autoanticuerpos y probablemente también las linfocinas producen 
inflamación del cartnago en cualquier parte del cuerpo fo que resulta de la 
muerte del condrocito y la disolucfón de la matriz. entonces Jos 
fibroblastos y condroblastos tratan de reparar la lesión repitiendo 

~ec:,~~~~~~';8;;!ª fa =~fer~~=¿d ,1.,,. e~~e;~~=~go, 8h5~y r!,ªuch;:t~~a~~~= 
oscuros en la patogdnesls de la policondritís recidivante. 



Hlatopatologfa. 

Macroscópfcamente se muestra pérdida de la rigidez normal de las 
estructuras cartnaginosas afectadas aunada a un adelgazamiento 
concéntrico. 

Los hallazgos histopatológicos en la mic..-oscopia de luz son altamente 
espectficos.. uno de Jos más característicos es la p6rdida de la coloración 
basófifa (azul) habitual de la matriz del cartnago.. que se tiñe de color 
rosado o acidófilo en la tinción de Hematoxilina-Eosina (HE). Existen 
además de otros haUazgos como son: metacromasia. necrosis. e 
infiltración focal o difusa de células inflamatorias agudas y/o crónicas 
predominantemente mononueleares .. v ocasionalmente polimorfonucleares 
o células plasmáticas en Jos tejidos pericondrales o incluso dentro del 
cartílago, las cuales se asocian a la disolución_ del cartílago normal y 
sustitución del mismo por granulaciones fibroblásticas. La acumulación 
de calcio es rara pero puede ocurrir. Esta respuesta reparadora enérgica 
puede culminar en la producción de nuevo cartílago o hueso csJ. Puede 
haber evidencia de vasculitis necrotizante y trombosis. Un posible papel 
de complejos inmunes en la etiología de la enfermedad es sugerido por la 

:;;;.~~;~ay~'; ~~,Po~S~~o a~~~;~a;:::,u~~ ~~~ti~~i~~e:n~~;~~r~n~~~Jep5ér:~d!9;~ 
potisacáridos neutros o ácidos por los métodos de azul de toluidina, azul 
de alsacia y PAS y se ha encontrado deplecidn de mucopolísacdridos 
sulfatados por el método de Hale 15ª 1• 

En microscopia electrónica los condroblastos contienen grandes 
cantidades de fisosomas, lfpidos y gfucdgenos. Estas cdlulas se 
encuentran íntimamente ligadas al colágeno v pueden ser destruidas v 
reemplazadas por gránulos electrodensos, pequeños. intracelulares de 10 
nm de diámetro y vesículas que varían en forma, tamaño v densidad, pero 
que en promedio miden 1000 nm de diámetro. 

En el globo ocular se encuentra infiftrado inflamatorio mononucleares v 
células plasmáticas alrededor de Jos vasos sanguíneos epiescierales. En 
las pocas ocasiones que se ha podido estudiar el oído interno (hueso 
temporal) se ha encontrado con cambios similares a las endolaberintitis 
virales con degeneracdn del epitelio sensorial de la cóclea ' 291

• 



M•nlfeatacion•a cllnlc••-

La pollcondritis recidivante puede presentarse en todas las edades pero la 
edad media en el momento del diagnóstico es de 40 años. No presenta 
predilección racial .. sexual o familiar '"1

·"'
2

,· Puede afectar todo tipo de 
cartnago. fibrocartnago.. cartílago elástico. y cartílago hialino lo cual la 
hace distintiva de otras patologías como la artritis reumatoide. Las 
estructuras mils comunmente afectadas son. pabellón auricular .. nariz, 
uniones condrocostales v articulaciones, pero puede tener involucro 
sistt!tmico que incluye tracto respiratorio. ojo. oído interno.. corazón. 
grandes vasos, arterias de mediano calibre. cerebro v riñón '"·5

•
16

•
115

•
21

J Ef 
curso clínico es muy variable. puede ser relativamente indolente. puede 
asimismo presentar un curso crónico y progresivo o ser rápidamente 
mortal. 

Las manifestaciones clínicas al momento del diagnóstico son las 
siguientes en orden de frecuencia: 1. Condrítis auricular. 2. Artropatla no 
erosiva. 3. Condritis nasal. 4. Síntomas oculares. 5. Síntomas 
audiovestibufares. 6. Síntomas laringotraqueales. 7. Manifestaciones 

~~d~~~::::::.1:r~!~r:;ó:;'::~e~~~ci~~edsro~~";=~~:~nh~:3~3 ... ~ó, Afección renal. 

l. La condritis auricular se presenta en el 88% de los casos. inicia 
slibitamente con dolor e inflamación eritematosa de hdlix .. anthdlix. tragus 
v conducto auditivo externo. Puede haber inflamación retroauricular v 
acompañarse de linfadenopatía cervical. Tiende a ser episódico v 
bilateral.. con duración de 5 días hasta varias semanas. con o sin 
tratamiento f<&OJ. Dependiendo de la severidad del ataque o al número de 
recurrencias. los pacientes pueden terminar sin secuelas o con simples 
nodulaciones sin trascendencia clínica, o en casos más graves llegar a 
deformidad importante de pabellones auriculares v del conducto auditivo 
externo eJ cual se cierra y pierde su integridad estructural. 

2. La anropatía que se presenta en el 80% de estos pacientes. es 
inflamatoria. seronegativa. no erosiva. no nodular. no deformante. 
frecuentemente asimdtrica. Puede ser oligo o polianicular.. es de 
naturaleza migratoria v se acompaña frecuentemente de derrame sinovial. 
Puede afectar pequeñas v grandes articulaciones incluyendo las de la 
pared tortlcica. Debe tomarse en cuenta que la PR se puede desarrollar en 
pacientes con artritis crónicas prexistentes como en el caso de AR, SS. 
LES. enfermedad de Reiter v espondilitis anquilosante. 

3. Los canOagos nasales son afectados en forma importante en el 72% 
de los casos. La deformidad en silla de montar es la afección cosmdtica 

,,,._..,-------·--~-~'-·~·-··-



mds imponante y se considera como criterio de mal pronóstico. Ocurre 
por causas que se desconocen. más frecuentemente en pacientes 
jóvenes. especialmente mujeres ••&J. Tiene un inicio súbito con dolor. 
inflamación. aumento de volumen del puente de la nariz. epistaxis 
discretas. La crisis se resuelve en forma espontánea en el transcurso de 
algunos días. 

4. La inflamación ocular ocurre en un 65%. puede afectar cualquier parte 
del ojo o estructuras vecinas. Las manifestaciones más importantes por 
orden de frecuencia son escleritis. epiescleritis. conjuntivitis. iritis. 
corioretinitis. queratoconjuntivitis sicca. Otras menos frecuentes son. 
neuritis del nervio óptico. parálisis de Jos músculos e>ctraoculares y 
exoftálmos. Las secuelas que se pueden encontrar a este nivel son serias 
pero relativamente infrecuentes. como son escferomafacia, laceración 
corneal. inflamación del vítreo o corioretinaf. lo cual puede provocar 
disminución de Ja agudeza visual o ceguera sobre todo si hay neuritis del 
nervio óptico. 

5. La afección del oído interno ocurre en el 45% de los pacientes y se 
manifiesta la mayoría de las veces con náuseas súbita .. vómitos. vértigo .. 
tinnitus. e hipoacusia. Estas son manifestaciones de daño en el nervio 
vestibular o coclear. que puede ser uni o bilateral. La presencia de otitis 
media serosa puede ocurrir por inflamación de la porción cartilaginosa 
nasofaríngea de la trompa de Eustaquio. 

6. Como podemos darnos cuenta fa afección del tracto respiratorio es 
muy poco comtln en el momento del diagnóstico pero conforme la 
enfermedad avanza un 50% o más de Jos pacientes presentan síntomas 
respiratorios v su aparición es sinónimo de incremento de la morbilidad y 
mortalidad ' 18•4 º 1

·• Este apartado se discute con más detalle más adelante. 

7. Las alteraciones en el sistema cardiovascular ocurren en el 25 a 40% 
de los casos v son dilataciones aneurismáticas de los grandes vasos .. 
trombosis arteriafes vascuHtis, aortitis .. pericarditis~ insuficiencia aórtica e 

~'":i~~~:;:n;i:u ';;~;.f~· t•~~~2~º"ex~!~::~:~~n~iadi~~tas~~~ ¡~~a~a~::~ :::e:~~ 
con o.sin trombos. sobre todo de la aorta. arteria tibial anterior. carótida. 
arterias lntracerebrafes. intrabdominales y de extremidades inferiores. esta 
distribución es similar a otras arteritis que deberán descartarse. En cada 
paciente con PR debe realizarse una expforación cardíovascular 
exhaustiva. electrocardiograma. y radiografía de tórax en forma rutinaria. 
algunos autores consideran el uso de un ecocardiograma de inicio v 
controles subsecuentes como seguimiento. para Ja detección de 
alteraciones cardiovasculares aún en pacientes asintomáticos a este nivel. 



8. La piel se afecta en un bajo porcentaje de los pacientes 'ªª> e incluye 
las siguientes condiciones: vasculitis cutánea leucocitoclástica.. unicaria .. 
angioec:lerna.. eritema multifome.. lívido reticufaris.. paniculitis y eritema 
nodoso. 

9. La afección renal probabfemente no es tan rara como se piensa. En 
el glon'M'!rufo no existe colágeno tipo 11.. en estos pacientes se han 
encontrado depósitos de lgA y gfomerulonefritis ralpidamente progresiva. 
Los hallazgos son hematuria microscópica y proteinuria pero puede haber 
falla renal florida ns). 

1 O. Los síntomas neurológicos son poco comunes se encuentran en el 
3% de los casos y se relacionan con vasculitis cerebral de venas 
pequeñas y arterias medianas y vasculitis meníngeas.. los síntomas y 
signos más frecuentes son confusión., signos psiquiátricos .. ataxia., crisis 
convulsivas .. y enlentecfmfento difuso del electroencefalograma .. las cuales 
son manifestaciones comunes en cualquier tipo de angeitis de los vasos 
cerebrales pequeños (64). Se han observado pacientes con meningitis 
asépticas y con linfocitosis en líquido cefaloraqufdeo atribuidos a 
vasculitis meníngea. 



Laboratorio. 

No hay exámenes de laboratorio específicos en PR. ya que el diagnóstico 
de la enfermedad es clínico y se corrobora con histologia. Es frecuente 
encontrar aumento de la VSG, Jeucocitosis. trombocitosis. anemia 
normocítica .. elevación de Ja creatinina plasmática, hipoalbuminemia. El 
uroanálisis puede revelar hematuria microscópica. proteínuria v elevación 
del ácido gfucosaminoglicano. La detección de anticuerpos contra 
colágeno tipo 11 nativo se encuentra con relativa frecuencia altos. el factor 
reumatoide y Jos anticuerpos antinucleares se encuentra en el 15% de los 
pacientes a títulos bajosv sin seguir un patrón especifico. ' 2 º·22

•
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•
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M•nif••t•clonea de 1•• vi•• ••r••s. 

La afección del tracto respiratorio es Ja complicación más seria de esta 
patología •11

•
481

• aunque antes del uso de esteroides o inmusosupresores 
llegó a ser la principal causa de muerte. ahora llega a causarla en el 10% 
de los casos .. 

Los hallazgos en laringe v tráquea se caracterizan por inflamación 
importante de la mucosa. especialmente alrededor de la epiglotis y 
pliegues aritenoepigióticos. La pérdida subsecuente de los cartílagos a 
este nivel lleva a obstrucción o estenosis segmentaria con colapso v 
fibrosis glótica o subglótíca que puede ser por afección cartilaginosa pero 
tambidn por edema e inflamación de Jos tejidos subyacentes ' 51

• 

~ªfe:~a c,~~.'::.~.'i2';'}.3~~'¿_3~~:0C:~i.'l~s'l.~r.e ;:¡~:e v~~=~~~=c~~~o;:~~º~e h~~~~ 
con una edad media de 40 años. Los síntomas v signos respiriltorios más 
frecuentefl\8nte vistos son por orden de frecuencia: disfonra. tos seca. 
disnea. sibilancias. estridor v en raros casos expectoración hemoptoica, 
ablandamiento de canflagos laríngeos a la palpación. sobre todo del 
cartRago tiroides y de la tráquea cervical anterior. En los estadios finales 
existo disolución de Ja mayoría o todos los ilnillos cartilagínosos de Ja 
tráquea y bronquios con la subsecuente obstrucción de fas vías adreas e 
infecciones de repetición rsJ. Puede lfegar a producir colapso traq•.Jeal v 
rr1uerte n 3

•
2 º·431·ª1J Todos los pacientes con PR deben ser evaluados con -

fibrobroncoscopía. tomografía computada de tórax y pruebas de función 
respiratoria para descartar afección a este nivel ' 2 º·751

• va que algunos 
pacientes pueden presentar afección de las vías aéreas aún cuando la 
nariz v los pabellones auriculares se encuentren normales. 

Aún cuando la .afección laringotraqueal está bien de=crita, el involucro 
traqueobronquiaJ en forma aislada es muy raro. encontrándose 
unicamente 4 casos reportados en la literatura mundial r.:?.t.ss.fJH. Tres de 
estos casos habían sido diagnosticados como asmáticos y tratados como 
tales (como nuestra paciente). el diagnóstico fué hecho por el estudio 
histopatológico de cartílago traqueal obtenido en el momento de una 
traqueostomra. pues los pacientes fueron deteriorándose hasta ameritar 
intubación v ventilación mecánica. Todos murieron pocos meses después 
del diagnóstico 00

•
321 



Las alteraciones respiratorias pueden ser el resultado de: 1. Disminución 
de la luz glótica.. traqueal o bronquial por inflamacíón en la fase de 
agudización v la formacidn de masa de tejido fibroso con contracción 
cicatrizal en los estadios finales de la enfermedad., ó 2. Colapso dinámico 
en diferentes fases de la ventilación por disolución del cannago en 
laringe .. tráquea., v bronquios conforme la enfermedad avanza ' 43

•
4
••· 

Espirometria v Curva ftujo-veofumen. 

Las pruebas de función respiratorias CPFR) de estos pacientes muestran 
procesos obstructivos CFEV1 y Relación FEVl/CVF bajos) sin respuesta a 
la administración de broncodilatadores v sin alteraciones de la fuerza de 
retracción el.dstica o distensibllidad del pardnquima pulmonar 120

•
38·'ª'· Los 

defectos funcionales dependen no sólo del grado v localización de la 
lesión sino también de fa naturaleza de ésta (fija o dinámica). La 
localización es muy imponante en obstrucciones de carácter dinámico ya 
que lesiones intratorácicas se comportan diferente a las extratorácicas. 
Durante la insºpiración la presión intraluminal en ia vía aérea extratorácica 
es menor a la atmosférica mientras que la presión extraluminal es similar 
a la atmosférica.. esto favorece la obstrucción de Ja vía aérea 
extratorácica., por lo tanto una lesión dinámica en la vía aérea 
extraton.tcica puede causar decremento en el flujo inspiratorio maximo .. 
además puede ocurrir obstrucción como resultado de Ja turbulencia y 
aceleración del aire (efecto Bernoulfi) ' 82J. Durante Ja espiración la presión 
intraluminal es más positiva que Ja extraluminal en las vías aéreas 
extratorácicas. lo cual tiende a dilatar Ja vía aérea v tiende a ocultar la 
lesión. 

Cuando una obstrucción dinámica se encuentra en la vra aérea 
intratorácica el efecto máximo ocurre durante la espiración. porque en 
esta fase la presión extraluminal es más positiva respecto a la presión 
intraluminal en las vías adreas intratorácicas., tendiendo a colapsarlas. 
Este efecto se exagera con la tos. pues se genera un gradiente de presión 
muy imponante despues de abrir la glotis. 
Una espirometria convencional no nos ayudaría para distingir Jos 
diferentes tipos de obstrucción. el uso de la curva flujo-volumen puede 
adecuadamente mostrar la naturaleza de fa lesión '4 sJ. 



Una obstruccidn fija causa reduccidn o meseta en ambos fJujos,. 
insplratorio v explratorlo. Una obstrucción e>etratorácíca variable o 
dinámica tiende a tener un efecto máximo o meseta en la inspiración v 
una obstrucccidn intratorácica variable en la expiración. Esto sirve para 
planear el manejo v monitorizar el progreso de la enfermedad. 

El volumen de cierre. la capacidad de cierre y el flujo expiratorio forzado a 
volumenes bajos se ha creído que son sensibles para demostrar 
obstrucción de las vías aéreas pequeñas 123

). pero estos se encuentran 
alterados en obstrucción de las via aéreas centrales dependiendo de Ja 
localización y gravedad. 

Aunque el patrón típico es obstrucción de las vías aéreas intratorácicas. 
puede encontrarse cualquier patrón. con una diversidad de grados v sitios 
at8cfados , ... ,. · 

PJetismografía corporal. 

Dado que una obstrucción espiratoria puede estar dada por 2 mecanismos 
diferentes como son alteraciones en las vías aéreas v disminución de la 
fuerza de retracción elástica que soporta a las mismas. se han analizado 
las curvas de flujo méiximo-retracción elástica. Jas cuales se enct.:entran 
por abajo de los valores de referencia. lo que sugiere que la obstrucción 
está dada por afección pura en las vías aéreas y no a una disminución en 
la .fuerza de retracción eliistica ' 311

•· 

La resistencia de fas vías a6reas medida a capacidad funcional residual en 
un pletismdgrafo corporal durante una maniobra de inspiración lenta, 
ayuda a conocer la presencia. gravedad v naturaleza de la obstrucción. 
Una resistencia elevada es una medición muy sensible para obstrucción 
secundaria a una alteración anatómica, por inflamación. estenosis. fibrosis 
o tumor. que generalmente no es encontrada en obstrucción difusa 
temprana causada por enfisema o bronquitis crónica. Por otro lado. la 
obstrucción por colapso no explica en su totalidad el aumento de la 
resistencia en las vías adreas. 

Difusión v Gasometría. 

Otras pruebas como la capacidad de difusión de monóxido de carbono en 
la maniobra de una sola respiración CsbDCO). se encuentra normal. lo 
mismo que Ja diferencia alveolo-anerial de oxigeno CDA-a02). lo cual 
diferencia a otras formas de obstrucción intratorácica como son asma y 
enfisema. La normalidad de estas pruebas funcionales es un indicio 
indirecto que las vías aéreas pequeñas se encuentran rt::sptHadas. 



La respues'ta al ejercicio en estos pacientes es interesante. existe una 
elevación de la PaC02 la cual es más importante a la observada en la 
enfermedad pulmonar obstructiva crónica CEPOC). la DA·a02 es normal 
con una calda discreta de la Pa02. por lo que el principal mecanismo de 
hipoxemia es hipoventilación sin alteraciones en la relación ventilación
perfusión IV/01. 



lmegenologle. 

La alteración radiológica más observada es a nivel articular donde se 
encuentra disminución de Jos espacios articulares. lo que refleja pérdida 
pura del cartnago hialino y datos de inflamación. Puede asimismo, 
observarse calcificación de los cartilagos nasal, auricular y de las vías 
aéreas <71 • 

Una radiografía convencional o tomográfica del tórax son un método 
bueno para Investigar la afección de las vias aéreas. con las cuales se 
pueden documentar estrechamiento en la laringe, tráquea y bronquios. 
además nos dan datos indirectos de alteraciones cardiacas como son 
cardiomegalia en caso de insuficiencia aórtica. En años reciente el uso de 
la tomografía computada con cortes finos. hn mostrado afección 
temprana a nivel laríngeo. traqueal y bronquial (lobar y segmentaria). Los 
estudios broncográficos pueden definir colapso de las vias aéreas más 
efectivamente 11

•·
2 º· 511

•· 

El gamagrama revela depósitos de material marcado con Tc-99m o Ga-67c 
en los cartnagos afectados en cualquier parte del cuerpo 1331

• 

Broncoscopia. 

Ha sido muy usada para conocer la naturaleza y gravedad de la 
obtrucción,. pero su realización tiene conotaciones serias. se han descrito 
muerte súbita durante el procedimiento 1991

• Este procedimiento puede 
revelar inflamación grave del árbol traqueobronquial o colapso tráqueal 
por prolapso de la pared membranosa posterior 1361

' el cual se abre 
fácilmente con el paso del instrumento y vuelve a colapsarse al retirarlo. 



Diagnóstico. 

Usando la frecuencia con las que se afectan los órganos .. en 1976 Me 
Adam t40J propuso 6 criterios clfnicos diagnósticos.. para no realizar 
biopsia de cartílago a los casos muy floridos .. pero aquellos que presentan 
sintomatologfa muv leve o inespecffica ameritarán biopsia la cual por sí 
sola hace el diagnóstico .. con lo que se evita retraso en el tratamiento. 
Estos criterios se dividen en mayores y menores. Los mayores son; 
evidencia de condritis auricular bilateral. condritis nasal y condritis 
larlngotraqueal. vistas por un médico y de naturaleza recidivante. Los 
menores son alteraciones audiovestibular. inflamación ocular y pofiartritis 
no erosiva. El diagnóstico puede realizarse con seguridad con la 
presencia de 2 mayores o de 1 mayor + 2 menores. Deberá reafizarse 
para complementar el diagnóstico en la medida de lo posible el estudio 
hlstológfco de un cartnago afectado 146

J. 



Di•gnóatlco Dlferencl•I-

Aprdximadamente un 30% de los pacientes con PR presentan evidencia 
de otra enfermedad asociada, como son SS, AR, LES, esclerosis 
sistdmíca, enfermedad de Behcet, espondifitís anquilosante, enfermedad 
de Reiter, enfermedad tiroidea, diabetes mellitus tipo 1, glomeruionefritis, 
etc. '2 •

34
•
45

). En muchas ocasiones estas enfermedades anteceden a Ja 
misma PR dando lugar a una gran confusión diagnóstica pues muchos 
síntomas pueden ser atribuidos a la enfermedad subyacente o vice versa 

Basándose solamente en las manifestaciones clínicas de PA. sobre todo 
cuando existe afección del cannago nasal en forma importante, es dificil 
distinguirla de granulomatosis de Wegener, por lo que deberá realizarse 
exámen histopatológico para excluidas. Si no es accesible o disponible la 
biopsia, los exámenes serofógicos pueden ser de gran ayuda '45

•
93>. pero 

otras entidades que se confunden son srtrns congénita, granuloma de la 
línea media v leshmaniasis rnucocutánea '68

}. El Síndrome MAGIC CMouth 
and Genital Ulcers with lnflamed Cartifage} una nueva entidad 

~~~~:=~i~~':.~a~~~s~:~:r:~e~;~~:; ,e~~itales con inflamación cartilaginosa 

Las condiciones que producen un cuadro similar de condritis auricular son 
infección, trauma, lesión por congelamiento y fenómeno de Lucio 
relacionado a lepra lepromatosa. 

El diagnóstico diferencial de inflamación ocular es inmensa sobre todo 
cuando esta es la única manifestación de la enfermedad. Cuando hay 
conjuntivitis y artritis debemos obviamente tomar en cuenta la enfemedad 
de Reiter. El síndrome de Cogan puede presentarse como queratitis 
Intersticial, hipoacusia y vénigo .. pero no presenta otras manifestaciones 
que caracterizan a PR. 

La afección anicular debe ser diferenciada de artritis reumatoide, 
espondilitis anquilosante, y en caso do ser monoarticular a aquellas 
producidas por depósitos de cristales y las infecciosas. 

Las vasculitis de anerias de mediano calibre son similares por su 
~.localización a las aneritis de Takavasu, arteritis de células gigantes, y 

poflarteritis nodosa. La insuficlenia aórtica debe distinguirse a la 
provocada por espondilitis anquilosante. enfermedad de Reiter.. artritis 
reumatoide, enfermedad de Behcet. fiebre reumática, síndrome de Marfán 
y sífilis <99>· 

i 
1 
1 



En pacientes con hallazgos de calcificación en cualquier canílago. 
debernos descartar enfermedad de Addison. acromegalia e 
hiperparatiroidismo ' 431

• 

En relación a las condiciones que producen estenosis traqueal el trauma 
postintubación. las granulomatosis medlastinales infecciosas o no 
Infecciosas. las neoplasias. el uso de beta bloqueadores y la 
traqueobroncopatra osteocondroplástica deben ser tomadas en cuenta. El 
colapso de las vras aéreas pueden ser resultado de traqueomalacla 
idiopátrca. enfisema y condromalacia traqueal congénita. 

Las meningitis virales pueden dar un cuaétro neurológico similar cuando 
hay afección al SNC ' 251 



Tr•t•mlento. 

Tratamiento mddico. 

Los pacientes que presentan un curso indolente v benigno pueden 
necesitar tratamiento sólo con antinflamatorios no esteroideos como 
aspirina. indometacina v fenilbutazona. o no necesitarlo. Se recomienda 
realizar sdlo seguimiento estrecho. 

En aquellos casos que presentan uno o más de los criterios considerados 
de mal pronóstico se recomienda el uso de asteroides ( 15 a 25 mg de 
prednisona al dfa) v en casos más sintomáticos o con afección sfstdmica 
deberdn entrar en protocolos de tratamientos agresivos con esteroides a 
dosis altas (80 a 100 mg/dfa). además de fnmunosupresores como 
azatioprina. ciclofosfamida. 6 mercaptopurina o penicilamina ' 2

•
22

•
38

•
401

• El 
tratamiento de esta enfermedad con ciclosporina ha sido reportada en 
pocos casos con un gran fndice de toxicidad renal por lo que deberan 
hacerse más estudios al respecto controlados para poder concluir algo 
cs.esJ. 

La eficacia del tratamiento inmuosupresor no esta bien clara aún. Los 
asteroides muestran buena efectividad sf!fo en fases de agudización pero 
no han demostrado que con dosi:: de mantenimiento (10 a 15 mg/díaJ se 
prevengan ras recidivas o modifiquen la sobrevida 122

•
40

•
158

). Dado que los 
Ac contra cdlágeno tipo 11 puede ser de importancia en su patogenia el 
uso de plasmaféresis pudiera tener un papel importante en el tratamiento 
120

•
521

• Se han descrito en forma anecdótica cf uso de radioterapia focal 
en pacientes con afección de la vía aérea. 

Tratamiento quirúrgico. 

Las traqueostomías tempranas se recomendaron en pacientes con 
obstrucción sobre todo en áreas subgloticas pero puede provocar 
obstrucción fatal de las vías aéreas. por lo que se recomienda que se 
maneje con presión positiva en las vías aéreas con CPAP o BiPAP. La 
Intubación orotraqueal puede también ocasionar obstrucción. por Jo que 
se recomienda que en caso de ameritarla deberá realizarse con cánulas de 
calibre pequeño v mantener una ventilación con presión positiva. 
Ef uso de cánulas de Montgomerv en '"'T"' v sus modificaciones '20

•
49

) en 
pacientes con colapso traqueal es relativamente nuevo. sin embargo este 
es un tratamiento paliativo pues la enfermctdaa progresa destruyendo el 



canilago en las vías aéreas distales a la cánula resultando en obstrucción 
y muerte por asfixia. La erosión de la arteria innominada ha causado la 
muerte por hemorragia masiva. Otras complicaciones son la formación de 
úlceras y tejido de granulación en Ja trtlquea por irritación local. Puede 
producirse neumonía por aspiración sobre todo si el extremo superior de 
la cánula se encuentra cercano o por arriba da las cuerdas vocales. La 
pérdida de Ja eficacia de la tos por la longitud de la cánula provoca 
retención de secreciones e infección. 

La obstruccfón dinámica de las vías aéreas centrales por colapso puede 
superarse con una terulización externa con suspensión a la adventicia 
vascular y suturas percutáneas.. el material que se ha usado es 
duramadre .. pericardio. fnjertos de piel o una malla sintética (Gure-Tex). 

Los reemplazos valvulares en pacientes con Insuficiencia aórtica o mitral 
grave no han presentado buen pronóstico. y se ha relacionado a 
progresión en la degeneración del tejido conectívo subyacente lo cual 
predispone a falla en Ja válvula implantada. 



l 
1 
i. 

Pron6atlco. 

Los signos de mal pronóstico en el momento del diagnóstico son anemia. 
deformidad nasal. artritis. estridor y microhematuria. los cuales son 
manifestaciones de reaccíón inflamatoria generalizada e intensa lo cual 
llega a tener gran impacto sobre el organismo c4

•U. El hallazgo de 
valvulopatra aórtica y vasculitis. se consideran también de mal pronóstico. 
Las complicaciones que se considera más serias son involucro a tracto 
respiratorio bajo e insuficiencia aórtica progresiva. 

La sobrevida en general a 5 aftos es de 75%. y a 10 es de 55%. si se 
asocia a vasculitis de cualquier tipo disminuye a 45'% a 5 años (la misma 
cifra para vasculitis sola). El rango de sobrevida es muy variable y puede 
ser de 1 O meses hasta 20 años 

La causa de muerte ha variado con los años y depende del uso de 
inmunosupresores ' 22

• 
401

• Inicialmente las principales causas de muerte 
eran insuficiencia cardiaca o respiratoria. ahora con la quimioterapia las 
infecciones ocupan el primer lugar. ya sea bacteremias plógenas o 
infecciones por oportunistas. las causas cardiovasculares ocupan un 
segundo lugar y la falla respiratoria aguda por colapso de las vías aéreas 
el tercero. la cuarta es falla renal por glomerulonefritis secundaria a la 
misma enfermedad 1491

• Algunas series consideran otras causas de muerte 
como son vasculitis srstémicas y neoplasias t•e.e•>. 

Las infecciones pulmonares son frecuentes y ocurren poc alteraciones del 
sistema mucociliar en los sitios inflamados. por disminución de la 
efectividad de la tos. pues resulta en un colapso dinámico de las vias 
aéreas ' 20

•
4 ª>. aunado al hecho del uso de terapia inmunosupresora. 

De todos los pacientes que mueren la mitad se relaciona a complicaciones 
por el tratamiento y el resto por la misma enfermedad o la enfermedad del 
tejido conectivo subyacente. 
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ANEXO 1. Radiografía con foco en tráquea a nivel 
de cuello con técnica de filtro de cobre donde se 
muestra una obstrucción extensa. 



ANEXO 11. Tomografía computarizada de tórax. 
Muestra irregularidades en la pared traqueal con 
ausencia del contorno muscular y cartilaginoso 
normal y colapso de la tráquea del 70º/a. 
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ANEXO 111. Curva flujo-volumen que muestra que 
muestra una obstrucción grave del flujo aéreo en 
ambos tiempos (inspiratorio y espiratorio) 
consistente en una lesión de carácter fijo. Los 
cuadros marcan el flujo espiratorio predicho. 
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