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Introduccién.
.

La policondritis recidivante (PR) es una enfermedad multisistémica poco
comuUn de etiologia desconocida caracterizada por la destruccién de las
estructuras cartilaginosas y tejido conectivo en cualquier parte del
organismeo. Los hallazgos esenciales son episodios recidivantes dc
inflamacién, con pérdida progresiva de la integridad estructural del
cartilago y sustitucién por tejido fibrético'' 4%




Antecedentes.

Antes de 1958 la literatura internacional sélo referia la presencia de 10
casos, pero desde que la entidad ha sido mas reconocida se ha
diagnosticado vy reportado con mayor frecuencia. El primer caso
reportado, tué por Jaksch Wartenhorst en 1923 @' quién describié a un
hombre con policondropatia, en 1936, Aitherr Von Mevyerburg describié
otro con condromalacia, éste caso involucraba destruccién de cartilagos
de ofdos, nariz, articulaciones, laringe y arbo! traqueobronquial. Después
de esto, los reportes fueron esporadicos y los autores describian con sus
propios términos la entidad, asf, hay casos reportados con policondritis
atréfica créonica, condromalacia sistémica y pancondritis. Fué hasta 1960
que Pearson y Kline 5% acufaron el término de policondritis recidivante
por la naturaleza ondulante de la evolucién clinica, la degeneracién y
reemplazo del cartilago por tejido fibrético 122,55

Posterior a esto, 1a enfermedad es mas conocida y en 1989 Hermann
reporta la serie mas grande hasta este momento con 45 casos. Hasta la
actualidad se han reportado 300 casos en la literatura, en todos ellos se
puede observar que el inicio de la sintomatologia es principalimente en
estructuras cartilaginosas sobresalientes cOMo cartilago nasal v
pabellones auriculares, pero pueden tener afecciéin a &rganos que
contienen estructuras cartilaginosas o fibras elasticas como son vestibulo,
articulaciones, corazén y ojo. La afeccidn de las vias respiratories ahora
se considera una manifestacion tardia y rara.

No existen datos en la literatura nacional acerca de la prevalencia de esta
enfermedad aunque suponemos que es mMmuy baja considerando tas
comunicaciones mundiales. No existe hasta e! momento ningldn caso
reportado en México aunque creemos que esto sc debe a que no se
piensa en esta patologia y existen casos no diagnésticados o mal
diagnosticados. La siguiente es una paciente que llama la atencién no
s6lo por presentar una enfermedad muy rara, sino porque la forma de
presentacién no es la habitual.

A nuestro Instituto ingresé una paciente con afeccidn grave de vias
aéreas bajas como manifestacién predominante e inicial de la enfermedad.



Descripcién de! caso
E! caso corresponde a una mujer de 36 afios que fué admitida por disnea,

estridor y tos seca de 6 meses de evolucion.

Inicié su padecimiento con sensacién de disnea de medianos esfuerzos,
estridor laringeo el cual era audible a distancia, artralgias de rodillas y
mufiecas, fiebre cuantificada en 390C y ataque al estado general. Fué
admitida a otro hospital donde fué tratada como asmatica a base de
broncodilatadores con muy pobre respuesta por lo que decidié acudir a

este hospital.
ingreso se encontré que no tenfa antecedentes patolégicos de

A su
importancia. Se consideraba una persona sana hasta antes de este
padecimiento. A la exploracién presenté deformacién de la nariz en silla
de montar, estridor audible a distancia el cual se corroboraba con
auscultacién de cuello y t6érax y flogosis de las articulaciones de rodillas y

munecas.
La tele de térax mostr6 una dudosa disminucién del calibre de la Juz de la
trédquea por lo que se realizé una radiografia con foco en trdquea con
técnica de filtro de cobre donde se corroboré esto. (Anexo l). Se realizé
una tomografia computarizada de cuelio y térax en donde se observé
datos de inflamacién traqueal, ausencia de algunos cartilagos traqueales y

disminuciéon de la luz traqueal en un 70% ( Anexo I1).

En las pruebas de funcidén respiratcria su FEV1 de 930 m! (31%) y CV de
4150 mi (85%) con una curva de flujo-volumen donde se evidencidé una
obstruccién de cardcter fijo (Anexo ). El resto de los valores
pletismograficos, difusién de mondéxido de carbono y gasometria dentro

de limites de referencia.

Los exdmenes de laboratorio mostraron una biometria hematica, quimica
andlisis de orina y anticuerpos antinucleares con resultados
ia velocidad de eritrosedimentacion en 56 y la proteina C

sanguinea,
irrelevantes,
reactiva fué positiva. Los electrocardiogramas practicados sin datos
trascendentes. .

fibrobroncoscopia

Con todo esto se idi la r i i6n de una
pensando en patologia de vias aéreas altas. Se encontraron como datos
mas relevantes colapso dinamico de la trdquea en toda su longitud a la
espiracién y ausencia de Ia mayoria de los cartilagos traqueales vy
bronquiaies.




Se r [} on dos bi i traqu v los h 9 histopatoilégicos son
edema de la mucosa y por debajo de ella tejido fibroso cicatrizal que
sustituye al cartilago, las pequefias porciones de cartilago remanente
estan asociadas a infiltrado inflamatorio linfocitario con lo que se
diagnosticé policondritis (Anexos IV y V). También se biopsié piel y se
observaron en las arteriolas infiltrado linfocitico perivascular y endotelial
por lo que se realizé el diagndstico de vasculitis linfocitaria (Anexo Vi).

Con todos los datos anteriores; clinicos, funcionales, radiolégicos,
broncoscopicos e histopatéSlogicos se realizé el diagnéstico de
policondritis recidivante con afeccién predominante de |la via aérea. Le fué
realizada wuna traqueostomia para colocacién de una cdanula de
Montgomery como ferulizacién interna vy se inicié tratamiento meédico a
base de prednisona a 1 mg/kg/dia por via oral y bolos intravenosos de
ciciofosfamida a 15 mg/kg/difa tres dias y después cada mes por seis
meses. Con este tratamiento mejoré su disnea y disminuyeron las
manifestaciones sistémicas, fué dada de alta bajo estrecho seguimiento




POLICONDRITIS RECIDIVANTE

Fisiopatologia.

La patogénesis de la policondritis recidivante es desconocida. Los
cambios en los mucopolisacaridos y la destruccién del cartilago se ha
relacionado con enzimas lisosomales en particular proteasas liberadas por
leucocitos, condrocitos y fibroblastos pericondrales. Estudios en animales
han demostrado que la administracién intravenosa de papaina cruda, una
enzima proteoiitica, induce cambios no inflamatorios y disolucién de los
pabelliones auriculares de los conejos en un lapso de 4 horas . 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 '*® Estas
son debidas a destruccién de mucopolisacaridos sulfatados los cuales se
encuentran depositados en muchos 6rganos, entre eilos la pared adrtica.
Un mecanismo similar se encuentra en la policondritis recidivante, con
produccién de enzimas proteoliticas endégenas probablemente
lisosaomales las cuales son responsables de la condrolisis.

El papel de inmunocomplejos se ha sugerido por varias circunstancias
como son; la presancia de enfermedades coexistentes, el involucro
multisistémico de la enfermedad, el hallazgo por inmunofluorecencia de
depdsitos granulares de inmmunoglobulinas en las uniones fibrocondrales vy,

la presencia de anticuerpos (Ac) circulantes anticoldgeno tipo It nativo
{2,611.19,22,42 44, 501,

La coexistencia de varias enfermedades inmunolégicas de tipo
autoinmune en 25 al 30% de los casos tales como artritis reumatoide
{AR), lupus eritematoso sistémico (LES), sindrome de Sjégren (SS),
esclerosis sistémica, enfemedad de Behcet, espondilitis anquilosante,
enfermedad de Reiter, poliarteritis nodosa, algunas tiroiditis vy
glomerulonefri!is, diabetes maeilitus tipo | y colitis ulcerosa, sugieren que
hay na alteracién inmunolégica involucrada en su patogénesis .
18,22, 2634.424557

Se pueden'demostrar por el método de ELISA Anticuerpos circulantes
especificos contra colageno tipo Il nativo en un 33 al 70% de los casos
(2.22.43)-  gigdart encontré que los pacientes con sintomas muy importantes
los tenian a titulos elevados, mientras que los pacientes en remisién de la
sintomatologla o con enfermedad leve no los presentaban. Asi parece
que hay una correlacion directa entre el grado de actividad y el nivel del




titulo **7% por lo tanto se plantea que estos Ac tienen no sé!o un vaior

. diagnéstico sino que son (itiles en el monitoreo durante el tratamiento.
No hay evidencia de Ac contra otros tipos de coldgeno como son el l, il y
IV o fragmentos de los mismos ‘2"

La especificidad de estos Ac es evidenciado por varias circunstancias, |.
Estos sélo se unen a matrices cartilaginosas, 2. Su demaostracién por
inmunofluorecencia indirecta requiere primero remover la capa de
proteoglicanos del cartilago, 3. E! tratamiento del substrato con
colagenasas, previene su unién, 4. Los Ac pueden ser completamente
inmunoabsorbidos por las fibras de coldgeno tipo I, 5. Los complejos
inmunoabsorbidos y su actividad pueden recuperarse al tratar los
complejos Ac/coldgeno con colagenasas y 6. Se puede demostrar la
especificidad de los Ac por m-crohemaglutmacién pasiva y ensayos de
inhibicién de hemaglutacién ‘2-19-22.44.8

Aunque se han reportado Ac contra coldgeno tipo Il nativo vy
desnaturalizado a titulos bajos, hasta en un 10% de pacientes con otras
enfermedades como AR, LES, artritis psoriadsicas, enfermedad de Paget y

tritis generali 0193 87 goros hallazgos se han interpretado
como evidencia de que la inmunizacién contra el coldgeno ocurre después
de la destruccién del tejido conectivo y que la 'ormacuén de Ac es una
consecuencia mas que causa de la enfermedad '25-5°

El tratamiento con estercides es asociado 3 una mejoria clinica progresiva
y coincide con la disminucién de los titulos de Ac, ia terapia con
inmunosupresores puede hacerlos decrecer tanto que no sean detectados.
La transmision transplacentaria de Ac con afeccién de! recién nacido y su
posterior recuperacion 22 gugieren que estos Ac puede presentar un
papel importante en la patogenia de la enfermedad.

Basados en estos hallazgos un esquema hipotétice se ha propuesto para
explicar parcialmente la patogénesis de la policondritis, hay emergencia
por un mecanismo desconocido de cilonas dg linfocitos B vy T
autoreactivas, las cuales son sensibilizados contra coldgeno tipo I, los
autoanticuerpos Yy probablemente también las linfocinas producen
inflamacién del cartilago en cuaiquier parte del cuerpo lo que resuita de la
muerte del condrocito y la disolucién de ia matriz, entonces los
fibroblastos y condroblastos tratan de reparar la lesion repitiendo
ocasionalmente el ciclo, X evidenciada asi la naturaleza
recidivante de la enfermedad “®- Sin embargo, hay muchos puntos
oscuros en la patogénesis de la policondritis recidivante.



Histopatologia.
Macroscépicamente se muestra pérdida de la rigidez normal de las
adelgazamiento

estructuras cartflaginosas afectadas aunada a un
concéntrico.

Los hallazgos histopatolégicos en la microscopia de luz son altamente
especificos, uno de ios mas caracteristicos es la pérdida de la coloracién
basdfila (azul) habitual de la matriz del) cartlago, que se tife de color
rosado o aciddfilo en la tincion de Hematoxilina-Eosina (HE). Existen
ademas de otros hallazgos como son: metacromasia, necrosis, e
infiltracién jocal o difusa de células inflamatorias agudas y/o crénicas
predominantemente mononueleares, y ocasionalmente polimorfonucleares
o ceélulas plasmdticas en los tejidos pericondrales o incluso dentro del
cartflago, las cuales se asocian a la disolucién. de! cartilago normal y
sustitucién del mismo por granulaciones fibroblasticas. La acumulacién

de calcio es rara pero puede ocurrir. Esta respuesta reparador‘as,enérgica
° Puede

puede culminar en la produccién de nuevo cartilago o hueso
haber evidencia de vasculitis necrotizante y trombosis. Un posible pape!
de complejos inmunes en la etiologia de la enfermedad es sugerido por la
presencia de d)pésnto granulares en las uniones fibrocondrales de 1gG,
En aorta y valvula aértica se encuentra una pérdida de

IgA. IgM y ¢c3 '*
polisacaridos neutros o acidos por ilos métodos de azul de toluidina, azul

de ailsacia y PAS y se ha encontrado deplecién de mucopolisacdridos

sulfatados por el método de Hale *

En microscopia electrénica los condroblastos contienen grandes

cantidades de lisosomas, lln-dos y glucégenos. Estas células se
den ser destruidas y

encuentran intimamente i al col 0 ¥ pt
reemplazadas por granulos electrodensos, pequeiios, intracelulares de 10

nm de didmetro y vesiculas que varian en forma, tamafo y densidad, pero
que en promedio miden 1000 nm de didmetro.

En el globo ocular se encuentra infiltrado infilamatorio mononucieares y
células plasmaticas alrededor de los vasos sanguineos epiescierales. En
las pocas ocasiones que se ha podido estudiar el oldo interno (hueso
temporal) se ha encontrado con cambios similares a las endolaberintitis
virales con degeneracén del epitelio sensorial de la céclea 27



Manifestaciones clinicas.

La policondritis recidivante puede presentarse en todas las edades pero la
edad media en el momento del diagnéstico es de 40 afios. No presenta
predileccién racial, sexual o familiar ‘*'*? pPuede afectar todo tipo de
cartflago, fibrocartilago, cartilago elastico, y cartilago hialino o cual la
hace distintiva de otras patologias como la artritis reumatoide. tas
estructuras mas comunmente afectadas son, pabellén auricular, nariz,
uniones condrocostales y articulaciones, pero puede tener involucro
sistémico que incluye tracto respiratorio, ojo, oido interno, corazén,
grandes vasos, arterias de mediano calibre. cerebro y ringn 45151621 g
curso clinico es muy variable, puede ser relativamente indolente, puede
asimismo presentar un curso crénico y progresivo o ser rapidamente

mortal.
diagndstico son las

Las manifestaciones clinicas al momento de!
siguientes en orden de frecuencia: 1. Condritis auricular. 2. Artropatia no
erosiva. 3. Condritis nasal. 4. Sintomas oculares. 5. Sintomas
audiovestibulares. 6. Sintomas laringotraqueales. 7. Manifestaciones
cardiovasculares. 8. Manifestaciones dermatolégicas. 9. Afeccién renal.
10. Sintomas neuroiégicos. 11. Sindrome febril 20-23.34.401
I. La condritis auricular se presenta en el 8B8% de los casos, inicia
subitarmente con dolor e inflarmacién eritematosa de hélix, anthélix, tragus
y conducto auditivo externo. Puede haber inflamacién retroauricular y
acompafiarse de linfadenopatia cervical. Tiende a <ser episédico y
bilateral, con duracién de 5 dlas hasta wvarias semanas, con o sin
tratamiento “° Dependiendo de la severidad del ataque o al ntimero de
recurrencias, los pacientes pueden terminar sin secuelas o con simples
nodulaciones sin trascendencia clinica, o en casos mas graves llegar a
deformidad importante de pabellones auriculares y del conducto auditivo
externo el cual se cierra y pierde su integridad estructural.

2. La artropatia que se presenta en el 80% de estos pacientes, es
inflarnatoria, seronegativa, no erosiva, no nodular, no deformante,
frecuentemente asimétrica. Puede ser es de
naturaleza migratoria y se acompana frecuentemente de derrame sinovial.
Puede afectar pequeiias y grandes articulaciones incluyendo tas de la
pared torécica. Debe tomarse en cuenta que la PR se puede desarrollar en

pacientes con artritis crénicas prexistentes como en el caso de AR, SS,
LES, enfermedad de Reiter y espondilitis anquilosante.

3. Los cartilagos nasales son afectados en forma importante en el 72%
de los casos. La deformidad en silla de montar es la afecci6én cosmética

oligo o poliarticular,



mas importante y se considera como criterio de mal pronéstico. Ocurre
mas frecuentemente en pacientes

inicio sdbito con dolor,

causas que se desconocen,
epistaxis

por

jévenes, especiaimente mujeres “%- Tiene un
inflamacién, aumento de volumen del puente de la nariz,
discretas. La crisis se resuelve en forma espontdnea en el transcurso de
algunos dias.

4. La inflamacién ocular ocurre en un 65%, puede afectar cualquier parte
del ojo ©0 estructuras vecinas. Las manifestaciones mas importantes por
orden de frecuencia son itis, i itis, conjuntivitis, iritis,
corioreti S, queratoconjuntivitis sicca. Otras menos frecuentes son,
neuritis del nervio Odptico, pardlisis de los musculos extraoculares y
exoftd!mos. Las secuelas que se pueden encontrar a este nivel son serias
pero reilativamente infrecuentes, como son escleromalacia, laceracién
corneal, inflamacién del vitreo o corioretinal, lo cual puede provocar
disminucion de la agudeza visual o ceguera sobre todo si hay neuritis del

nervio 6ptico.

5. La afeccién del oido interno ocurre en el 45% de los pacientes y se
manifiesta la mayoria de las veces con nauseas siibita, vémitos, vértigo,
tinnitus, e hipoacusia. Estas son manifestaciones de dafio en el nervio
vestibular o coclear, que puede ser uni o bilateral. La presencia de otitis
media serosa puede ocurrir por inflamaciéon de la porcién cartilaginosa
nasofaringea de la trompa de Eustaquio.

6. Como podemos darnos cuenta la afeccién del tracto respiratorio es
muy poco comin en el momento del diagnéstico pero conforme Ja
enfermedad avanza un 50% o mas de los pacientes presentan sintomas
respiratorios y su aparicién es sinénimo de incremento de la morbilidad y
mortalidad '%* Este apartado se discute con mas detalle mas adelante.

7. Las alteraciones en el sistema cardiovascular ocurren en el 25 a 40%
de los casos y son dilataciones aneurismiaticas de los grandes vasos,
trombosis arteriales vasculitis, aortitis, pericarditis, insuficiencia aértica e
insuficiencia mitral, que son atribuidas a dilatacion de la ralz de las
véalvulas y su anillo **5%72). Existe evidencia de seria inflamacién arterial
con o _sin trombos, sobre todo de la aorta, arteria tibial anterior, cardétida,
arterias intracerebrales, intrabdominales y de extremidades inferiores, esta
distribucién es similar a otras arteritis que deberadn descartarse. En cada
paciente con PR debe realizarse una exploracién cardfovascular
exhaustiva, electrocardiograma, y radiografia de térax en forma rutinaria,

inicio y

algunos autores consideran el uso de un ecocardiograma de
subsecuentes como seguimiento, para la deteccién de

controles
alteraciones cardiovasculares aun en pacientes asintomaticos a este nivel.



La piel se afecta en un bajo porcentaje de los pacientes ‘*?) e incluye

8.
las siguientes condiciones: vasculitis cutanea leucocitoclastica, urticaria,
angioedema, eritema multifome, livido reticularis, paniculitis y eritema

Nodoso.

La afecci6én renal probablemente no es tan rara como se piensa. En

9.
en estos pacientes se han

el glomérulo no existe colidgeno tipo If,
encontrado depésitos de IgA y glomerulonefritis rapidamente progresiva.

Los hallazgos son hematuria microscdépica y proteinuria pero puede haber
falla renal florida '),

10. Los sintomas neuroldgicos son poco comunes se encuentran en el
3% de los casos y se relacionan con vasculitis cerebrali de wvenas
pequefias y arterias medianas y vasculitis meningeas, los sintomas vy
signos mas frecuentes son confusién, signos psiquiatricos, ataxia, crisis
convulsivas, y enlentecimiento difuso del electroencefalograma, las cuales
son manifestaciones comunes en cualquier tipo de angeitis de los vasos
cerebrales pequefios (64). Se han observado pacientes con meningitis
asépticas y con linfocitosis en liquido cefaloraquideo atribuidos a

vasculitis meningea.




Laboratorio.

No hay examenes de laboratorio especificos en PR, ya que el diagnéstico
de la enfermedad es clinico y se corrobora con histologia. Es frecuente
encontrar aumento de la VSG, leucocitosis, trombocitosis, anemia
normocitica, elevacién de la creatinina plasmadatica, hipoalbuminemia. Ei
uroandlisis puede revelar hematuria microscdpica, proteinuria y elevacién

acido gilucosaminogli o. La i6n de anticuerpos contra

del

coldgeno tipo H nativo se encuentra con relativa frecuencia altos, el factor
reumatoide y los anticuerpos antinucleares se encuentra en el 15% de los
pacientes a titulos bajosy Sin seguir un patrén especifico. '29:22:34.40)




s vias aédreas.

Manifestaciones de

La afeccién del tracto respiratorio es la complicacién mas seria de esta
patologfa ®*®" aunque antes del uso de esteroides o inmusosupresores
legdé a ser la principal causa de muerte, ahora llega a causarla en el 10%
de los casos.
Los hallazgos en laringe y trdquea se caracterizan por inflamacién
importante de la mucosa, especialmente alrededor de la epigiotis y
pliegues aritenoepigiéticos. La pérdida subsecuente de los cartilagos a
este nivel lleva a obstruccién o estenosis segmentaria con colapso y
fibrosis glética o subglética que puede ser por afeccién cartilaginosa pero
también por edema e inflamacién de los tejidos subyacentes ‘5

rave de la via aérea reportados hasta

Hay 62 casos de PR con_afeccién g
(17.18.20.22,23.35.26,37.40.43.48.5 Existe una relacién H:M de 1:2,

la fecha
con una edad media de 40 afos. Los sintomas y signos respiratorios mas
frecuentemente vistos son por orden de frecuencia: disfonfa, tos seca,
disnea, sibilancias, estridor y en raros casos expectoracién hemoptoica,

i sobre todo del

ablandamiento de cartilagos laringeos a la palpacion,
cartilago tiroides y de la traquea cervical anterior. En los estadics finales
existo disolucién de la mayoria o todos los anillos cartilaginosos de la

trdquea y bronquios con la subsecuente obstruccién de las vias aéreas e
{ ¢ Puede llegar a producir colapso traqueal y _

inf iones de r

muerte ""a"’ a1 Todos los pacientes con PR deben ser evaluados con
fibrobroncoscopia, tomografia computada de tdérax y pruebas de funcion
respiratoria para descartar afecciéon a este nivel 2275 ya que algunos
pacientes pueden presentar afeccién de las vias aéreas aun cuando la
nariz y los pabellones auriculares se encuentren normales.

Aun cuando la afeccién laringotraqueal esta bien deccrita, el involucro
traqueobronquial en forma aislada es muy raro. _encontrandose
unicamente 4 casos reportados en la literatura mundial ?35%87) Treg de
estos casos habian sido diagnosticados como asmiticos y tratados como
tales {(como nuestra paciente), el diagnéstico fué hecho por el estudio
histopatolégico de cartilago traqueal obtenido en el momento de una
traqueostomia, pues los pacientes fueron deteriordndose hasta ameritar
intubacién y ventilacién mecanica. Todos murieron pocos meses después
del diagnéstico 1922



Mecanica Pulmonar.

Las alteraciones respiratorias pueden ser el resultado de: 1. Disminucién
de la luz gl6tica, traqueal o bronquial por inflamacién en la fase de
agudizacion y la formacién de masa de tejido fibroso con contraccién
cicatrizal en los estadios finales de la enfermedad, 6 2. Colapso dinamico

ia wventilacién por disoluciéon del ‘e?r‘t.r’lago en

en diferentes fases de
laringe, traquea, y bronquios conforme la enferrmedad avanza

Espirometria y Curva flujo-velumen.

Las pruebas de funcién respiratorias (PFR) de estos pacientes muestran
procesos obstructivos (FEV1 y Relacién FEVI/CVF bajos) sin respuesta a
ia administracién de broncodilatadores y sin alteraciones de !a fuerza de
retraccién eladstica o distensibilidad del parénquima puimonar (20.36.48). ) og
defectos funcionales dependen no sdélo del grado y localizacién de ia
lesién sino también de la naturaleza de ésta (fija o dinamica). La
localizacién es muy importante en obstrucciones de caracter dinamico ya
que lesiones intratordcicas se comportan diferente a las extratoracicas.
Durante la inspiraci6n la presion intraluminal en la via aérea extratoracica
es menor a la atrmosférica mientras que la presién extraluminal es similar
a la atmosférica, esto favorece la obstruccion de la via aérea
extratoracica, por lo tanto una lesién dinamica en la via aérea
extratordcica puede causar decremento en el flujo inspiratorio maximo,

ademas puede ocurrir obstruccién como resuitado de la turbulencia y
) °2). Durante la espiracién la presién

aceleracion del aire (efecto Bernoulli
la extraluminal en las wvias aéreas

intraluminal es mas positiva que
extratordcicas, lo cual tiende a dilatar la via aérea y tiende a ocultar la

lesion.
Cuando una aobstruccién dinamica se encuentra en la via aérea
intratoracica el efecto maximo ocurre durante la espiracién, porque en
esta fase la presién extraluminal es mas positiva respecto a la presién
intraluminal en las vias aéreas intratordcicas, tendiendo a colapsarlas.
Este efecto se exagera con la tos, pues se genera un gradiente de presién
muy importante despues de abrir la glotis.

Una espirometria convencional no nos ayudaria para distingir los
diferentes tipos de obstruccién, el uso de la cur‘:lsa’ flujo-volumen puede

adecuadamente mostrar la naturaleza de la lesion



Una obstruccidn fija causa reduccién o meseta en ambos flujos,
inspiratorio y expiratorio. Una obstruccién extratoracica wvariable o
dindmica tiende a tener un efecto Mdximo o meseta en la inspiracién y
una obstrucccién intratoracica variable en la expiracién. Esto sirve para
planear el manejo y monitorizar el progreso de la enfermedad

E! volumen de cierre, la capacidad de cierre y e! flujo expiratorio forzado a
volumenes bajos se ha crefdo que son sensibles para demostrar
obstruccién de las vias aéreas pequefas '?%), pero estos se encuentran
alterados en obstruccién de las via aéreas centrales dependiendo de la
localizacién y gravedad.

Aunque el patrén tipico es obstruccién de las vias aéreas intratordcicas,
puede sncontrarse cualquier patrén, con una diversidad de grados y sitios

afectados

Pletismografia corporal.
Dado que una obstruccién espiratoria puede estar dada por 2 mecanismos
diferentes como son alteraciones en las vias aéreas y disminucién de la
i que ta a las mismas, se han analizado
las cuales se encuentran

fuerza de retr.

las curvas de flujo maximo-retraccrén elastica,
por abajo de los valores de referencia, lo que sugiere que la obstruccién
estd dada por afeccién pura enmlgs vias aéreas y no a una disminucién en

ia fuerza de retraccién eldstica
La resistencia de las vias aéreas medida a capacidad funcional residual en
un pletismdégrafo corporal durante una maniobra de inspiracién lenta,
ayuda a conocer la presencia, gravedad y naturaleza de la obstruccién.
Una resistencia elevada es una medicién muy sensible para obstrucciéon
secundaria a una aiteracién anatémica, por inflamacion, estenosis, fibrosis
que generalmente no es encontrada en obstrucciéon difusa

la

© tumor,
temprana causada por enfisema o bronquitis crénica. Por otro lado,
> No e en su totalidad el aumento de la

obstri i6n por
resistencia en las vias aéreas.

Difusién y Gasometria.
Otras pruebas como la capacidad de difusién de monéxido de carbono en
ia maniobra de una sola respiracién (sbDCO), se encuentra normal, lo
mismo que la diferencia alveolo-arterial de oxigeno (DA-a02), lo cual
diferencia a otras formas de obstruccién intratordcica como son asma y
enfisema. La normalidad de estas pruebas funcionales es un indicio
indirecto que las vias aéreas pequefias se encuentran resperadas.



La respuesta al ejercicio en estos pacientes es interesante, existe una
elavacién de la PaCO2 la cual es mas importante a la observada en la
enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC), la DA-a0O2 es normal
con una caida discreta de la Pa0O2, por lo que el principal mecanismo de
hipoxemia es hipoventilacion sin alteraciones en la relaci6én ventilaciéon-
perfusidén (V/Q).



imagenologia.

La alteracién radiol6gi mas ob vada es a nivel articular donde se
encuentra disminuci n de los espacios articulares, lo que refleja pérdida
pura del cartilago hialino y datos de inflamaciéon. Puede asimismo,
observarse calcificacion de los cartilagos nasal, auricular y de las vias
aéreas 7"

Una radiografia convencional o tomografica del térax son un método
bueno para investigar la afeccién de las vias aéreas, con las cuales se
pueden documentar estrechamiento en la laringe, trdquea y bronquios,
ademas nos dan datos indirectos de alteraciones cardiacas como son
cardiomegalia en caso de insuficiencia aé6rtica. En afios reciente el uso de
la tomogratia computada con cortes finos, ha mostrado afeccién
temprana a nivel laringeo, traqueal y bronquial (lobar y segmentaria). Los
estudios broncograﬂcos pueden definir colapso de las vias aéreas mas
efectivamente !14:29.5¢

El gamagrama revela depésitos de material marcado con Tc-99m o Ga-67c
en los cartilagos afectados en cualquier parte del cuerpo ‘*>*

Broncoscopia.

Ha sido muy usada para conocer la naturaleza y gravedad de la
obtruccioén, pero su realizacién tiene conotaciones serias, se han descrito
muerte subita durante el procedimiento '*®- Este procedimiento puede
revelar inflamacion grave del arbol tragueobronquial o colapso traqueal
por prolapso de la pared membranosa posterior ®® el cual se abre
facilmente con el paso del instrumento y vuelve a colapsarse al retirarlo.



Diagnéstico.
Usando la frecuencia con las que se afectan los érganos, en 1976 Mc
Adam (40) propuso 6 criterios ciinicos diagndsticos, para no realizar
biopsia de cartilago a los casos muy floridos, pero aquellos que presentan
sintormatologia muy leve o inespecifica ameritaradn biopsia la cual por si
sola hace el diagndstico, 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
laringotraqueal, vistas por un médico y de naturaleza recidivante.

menores son ailteraciones audiovestibular, inflamacién ocular y poliartritis
nNno erosiva. El diagndéstico puede realizarse con seguridad con la
presencia de 2 mayores o de 1 mayor + 2 menores. Deberd realizarse
para complementar el diagnéstico en la medida de lo posible el estudio

Los

histolégico de un cartilago afectado “




Diagndéstico Diferencial.
Apréoximadamente un 30% de los pacientes con PR presentan evidencia
de otra enfermedad asociada, como son SS, AR, LES, esclerosis
sistémica, enfermedad de Behcet, espondifitis anquilosante, enfermedad
de Reiter, enfermedad tiroidea, diabetes mellitus tipo I, glomeruionefritis,
etc. *7%%%) En muchas ocasiones estas enfermedades anteceden a la
misma PR dando lugar a una gran confusién diagndstica pues muchos
sintomas pueden ser atribuidos a la enfermedad subyacente o vice versa
12.40.49.5)"

Basandose solamente en las manifestaciones clinicas de PR, sobre todo
cuando existe afeccién del cartilago nasa! en forma importante, es dificil
distinguirlia de granulomatosis de Wegener, por lo que deberd realizarse
examen histopatolégico para excluidas. Si no es accesibie o disponible la
biopsia, los exarnenes serolégicos pueden ser de gran ayuda %% pero
otras entidades que se confunden son sifiiis congénita, granuloma de la
lfnea media y leshmaniasis mucocutanea ®®). El Sindrome MAGIC (Mouth
and Genital Ulcers with Inflamed Cartilage) una nueva entidad
caracterizada por Ulceras orales, genixales con inflamacién cartilaginosa
entra en el diagndstico diferencial 3"

Las condiciones que producen un cuadro similar de condritis auricular son
infeccién, trauma, lesién por congelamiento y fendmeno de Lucio
relacionado a lepra lepromatosa.
El diagndstico diferencial de inflamacién ocular es inmensa sobre todo
cuando esta es la unica manifestacién de la enfermedad. Cuando hay
conjuntivitis y artritis debemos obviamente tomar en cuenta la enfemedad
de Reiter. Ei sindrome de Cogan puede presentarse como queratitis
intersticial, hipoacusia y vértigo, pero no presenta otras manifestaciones
que caracterizan a PR.
La afeccién articular debe ser diferenciada de artritis reumatoide,
espondilitis anquilosante, y en caso dc ser monoarticular a aquellas
producidas por depésitos de cristales y las infecclosas.

Las wvasculitis de arterias de mediano calibre son similares por su
localizacién a las arteritis de Takayasu, arteritis de células gigantes, y
poliarteritis nodosa. La insuficienia adrtica debe distinguirse a la
provocada por espondilitis anquilosante, enfermedad de Reiter, artritis
reumatoide, enfermedad de Behcet, fiebre reumatica, sindrome de Marfan

y sffilis %



En pacientes con hallazgos de calcificacién en cuoalquier cartilago,
debemos descartar enfermedad de Addison, acromegalia e
hiperparatiroidismo 43

En r i0n a las condiciones que producen estenosis tragqueal el trauma
postmtubacnén. las granulomatosis mediastinales infecciosas o0 no

. las T ias, el wuso de beta bloqueadores Yy la
traq- bror fa c wdroplastica deben ser tomadas en cuenta. El

colapso de las vias aéreas pueden ser resultado de traqueomalacia
idiopatica, enfisema y condromalacia traqueal congénita.

Las meningitis virales pueden dar un cuadro neurolégico similar cuando
hay afeccién al SNC **



Tratamiento.

Tratamiento médico.
indolente y benigno pueden

Los pacientes que presentan un curso
necesitar tratamiento sdélo con antinflamatorios no esteroideos como
Se recomienda

aspirina, indometacina y fenilbutazona, o nho necesitarlo.
realizar s6lo seguimiento estrecho.

En aquellos casos que presentan uno o mas de los criterios considerados
de mal! prondstico se recomienda el uso de esteroides (15 a 25 mg de
prednisona al dia) y en casos mas sintomdticos o con afeccién sistémica
deberan entrar en protocolos de tratamientos agresivos con esteroides a
dosis altas (80 a 100 mg/dia), ademas de inmunNnosupresores como
azatioprina, ciclofosfamida, 6 mercaptopurina o penicilamina (2223840 g
tratamiento de esta enfermedad con ciclosporina ha sido reportada en
pocos casos con un gran indice de toxicidad renal! por lo que deberan
haaté,erse mas estudios al respecto controlados para poder concluir algo

La eficacia del! tratarmiento inmuosupresor Nno esta bien clara aun. Los
esteroides muestran buena efectividad sc¢lo en fases de agudizacién pero
no han demostrado que con dcsis de mantenimiento (10 a 15 mg/dia) se
prevengan las recidivas o modifiquen la sobrevida ?%*%-®%) Dado que los
Ac contra cdidgeno tipo §l puede ser de importancia en su patogenia el
uso de plasmaféresis pudiera tener un papel importante en el tratamiento
(2052} Se han descrito en forma anecddtica el uso de radioterapia local

en pacientes con afeccion de la via aérea.

Tratamiento quirdrgico.
recomendaron en pacienles con

traqueostomias tempranas se
subgloticas pero puede provocar

por lo que se recomienda que se

Las
La

obstruccién sobre todo en 4reas

obstruccién fatal de las vias aéreas,
maneje con presién positiva en las vias aéreas con CPAP o BiPAP.

intubacién orotraqueal puede también ocasionar obstruccién, por io que
se recomienda que en caso de ameritarla deberd realizarse con canulas de
calibre pequefio y mantener una ventilacién con presién positiva. (20,49

%) en

El uso de cédnulas de Montgomery en “T” y sus modificaciones
I} traqueal es relativamente nuevo, sin embargo este

pacientes con cc
es un tratamiento paliativo pues la enfermedad progresa destruyendo el




cartilago en las vias aéreas distales a la cadnula resuitando en obstruccién
y muerte por asfixia. La erosién de la arteria innominada ha causado la
muerte por hemorragia masiva. Otras complicaciones son la formacién de
udlceras y tejido de granulacién en la tradquea por irritacion local. Puede
producirse neumonia por aspiracién sobre todo si el extremo superior de
la cdnula se encuentra cercano o por arriba de las cuerdas vocales. La
pérdida de la eficacia de la tos por la longitud de la canula provoca
retencion de secreciones e infeccién.

La obstruccién dindmica de las vias adéreas centrales por colapso puede
superarse con una ferulizacidn externa con suspensién a la adventicia
vascular y suturas percutidneas, el material que se ha wusado es
duramadre, pericardio, injertos de piel 0 una malla sintética (Gure-Tex).

Los reemplazos valvulares en pacientes con Insuficiencia aértica o mitral
grave no han presentado buen pronéstico, y se ha relacionado a
progresion en la degeneraciéon del tejido conectivo subyacente lo cual
predispone a falla en la valvula implantada. -



Pronéstico.

Los signos de mal prondstico en el momento del diagnéstico son anemia,
deformidad nasal, artritis, estridor y microhematuria. los cuales son
manif »nes de r v inflamatoria generalizada e intensa 1o cual
llega a tener gran impacto sobre el organismo “* Ei hallazgo de
valvulopatia adrtica y vasculitis, se consideran también de mal pronéstico.
Las complicaciones que se considera mas serias son involucro a tracto
respiratorio bajo e insuficiencia adrtica progresiva.

La sobrevida en general a 5 afios es de 75%, y a 10 es de 55%, si se
asocia a vasculitis de cualquier tipo disminuye a 45% a 5 afios (la misma

cifra para vasculitis sola). El! rango de sobrevida es muy variable y puede
ser de 10 meses hasta 20 afios

La causa de muerte ha variado con los afios y depende del uso de
inmunosupresares ‘> *% |nicialmente las principales causas de muerte
eran insuficiencia cardiaca o respiratoria, ahora con la quimioterapia las
infecciones ocupan el primer lugar, ya sea bacteremias pidgenas o
infecciones por oportunistas, las causas cardiovasculares ocupan un
segundo lugar y la falla respiratoria aguda por colapso de las vias aéreas
el tercero, la cuarta es falla renal por glomerulonefritis secundaria a la
misma enfermedad 4%~ Algunas series consideran otras causas de muerte
como son wvasculitis sistémicas y neoplasias 4%-%%-

Las infecciones pulmonares son frecuentes y ocurren por alteraciones del
sistema mucociliar en 1os sitios inflamados, por disminucién de la
efectividad de 1a tos, pues resulta en un colapso dindmico de las vias
aéreas ‘2%, aunado al hecho del uso de terapia inmunosupresora.

De todos los pacientes que mueren 13 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. Radiografia con foco en traquea a nivel
de cuello con técnica de filtro de cobre donde se
muestra una obstruccion extensa.




ANEXO il Tomografia computarizada de térax.
Muestra irregularidades en la pared traqueal con
ausencia del contorno muscular y cartilaginoso
normal y colapso de la traquea del 70%.
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ANEXO Ill. Curva fiujo-volumen que muestra que
muestra una obstruccién grave del flujo aéreo en
ambos tiempos (inspiratorioc  y espiratorio)
consistente en una lesion de caracter fijo. Los
cuadros marcan el flujo espiratorio predicho.
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