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1.RESUMEN
ta policondritis recurrente es una enfi dad ir autoinmune, cronica,

isOdi progresi rara, y de curso fatal, que afecta estructuras

bellones auriculares, nariz,

cartilaginosas y ricas en pr gl 0S8 p
laringe, traquea, corazén, vasos sanguineos, piel, rifiones y produce
alteraciones oculares significativas como epiescleritis, escleritis, queratitis,
iritis, irdociclitis y vasculitis retiniana principalmente, las cuales se han incluido
dentro de los criterios diagno6sticos de McAdam.Objetivos:Describir las
atteraciones oculares y sistémicas de los pacientes con policondritis recurrente.
Describir su incidencia en un periodo de tres anfos' Describir los tratamientos
empleados. Describir la evolucion.Material y métodos:Pacientes con
diagnéstico de Policondritis Recurrente en el Servicio de Reumatologia y
Oftaimologia del HGM estudiados en el periodo de enero del 2000 a
septiembre del 2003. Resultados: En esta revision de 4 casos clinicos
encontramos que la edad de presentacion fue a los 34 afios en dos casos,
uno de 43 y uno de 64 anos: tres mujeres y un hombre Las manifestaciones

oculares que predominaron fueron epiescieritis y escleritis anterior difusa en

tres pacientes, de éstos uno evoluciont a teritis r izante y en un caso
fue difusa en el inicio de la enfermedad y evolucioné a nodular, no se presentéd

leritis p ior; tres presentaron queratitis con ulcera comeal en un

caso; uveitis anterior en tres casos; vasculitis en ur solo caso.La agudeza

visual disminuy6é en todos los C | :Las caracteristicas de

estos casos corresporxden a los criterios de McAdam: condritis auricular,
condritis nasal,poliartritis,condritis laringea,dafno vestibulocociear y las oculares
como epiescieritis, escleritis, queratitis . uveitis anterior y vasculitis retiniana.
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POLICONDRITIS RECURRENTE

2. INTRODUCCION
Es una enfermedad inflamatoria crénica, episddica y progresiva, rara, de

curso fatal. que afecta estructuras cartilaginosas, incluyendo cartilago elastico
de pabeliones auriculares y nariz, cartilago hialino de articulaciones periféricas,

fibrocastilago del esqueleto axial y cartilago del arbol traqt onquial;
de inflamacion de ofras estructuras ricas en proteoglicanos , como los ojos,
corazén, vasos sanguineos. oido intemo., y rifones '

La enfermedad fue descrita por primera vez en 1923 por Jaksch-Wartenhorst

con el nombre de poli rdropati una co¥ L ia
de estructuras cartilaginosas, caracterizada por fiebre, artritis inflamatoria,
condritis de nariz y pabellones auriculares.? A lo largo de los afos también fue

llamada por oftros autores condromalacia, pericondritis difusa, policondritis
cronica atrofica, condrolisis difusa y discondroplasia® .

Ei término policondritis recurrente fue introducido por Pearson y colaboradores
para enfatizar la naturaleza epis6dica de la enfermedad?, y ha sido adoptado

por la mayoria de los investigadores?>.

En 1976, McAdam y colaboradores propusieron cri diagr
en las caracteristicas clinicas de la enfermedad. Las caracteristicas incluidas
en los criterios son condritis de ambos pabeliones auriculares, poliartritis
inflamatoria no erosiva, condritis nasal, inflamacion ocular (incluyendo
conjuntivitis, queratitis, escleritis, epiescleritis, y/o uveitis),condritis coclear y/o
vestibular produciendo pérdida auditiva neurosensorial, tinitus, y/o vértigo.




Los autores sugineron que €&l diagnoéstico definitivo podria hacerse si tres de los
seis criterios se presentaban(2).

En 1979, Damiani y Levine proponen que el diagnéstico se confirma si tres de
los criterios de McAdam se presentan; si alguno de los criterios de McAdam se

acompana de confimacion histoldgica; o si se presenta condritis de dos o mas
o °

estructuras anatdmicas separadas que responden a

dapsonaZ.

En 1989, Batsakis y Manning consideraron que el diagnostico debe inciuir
evidencia ciinica de inflamacion recurrente de por lo menos tres estructuras
cartilaginosas, afectacion ocular, y confirmacion histolégica®.

Recientemente, Jung y cois., establecieron que la confirmacion histoldgica de
cartilago de pabeliones auriculares, de nariz, o sistema traqueobronquial
durante un periodo inactivo de la enfermedad es suficiente para hacer el

diagnoéstico de policondritis recurrente?.




3.ANTECEDENTES

3.1 Epidemiologia

Luthra estima una incidencia anual de 3.5 casos por millén en
Rochester,N.Y. Han sido reportados mas de 600 casos a nivel mundial. La
edad promedio en el momento det diagnéstico es de 44 a 51 anos, es decir en
la cuarta década de la vida®. Aunque en la mayoria de las series se ha descrito
entre los 13 y 84 afos.
Ha sido descrita mas comunmente en caucasicos y es igual la prevalencia en
hombres y mujeres *. Aunque también se ha reportado con una relacién
hombre mujer de 1:3 >, sin embargo la mayoria de los autores reportan una

prevalencia igual en ambos sexos.
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3.2 Etiologla y patogé

La etiologia es desconocida, existe evidencia de que mecanismos

autoinmunes estan implicados en la patogénesis de la enfermedad(4),

complejos inmunes circulantes han sido encontrados en estos pacientes,

anticuerpos contra coladgena tipo Il (presente en la esclerética ocular y
cartilago) **, la enfermedad responde a tratamiento inmunosupresor y es
asociada con el antigeno HLA DR4 * Foidart ,Giroux y colaboradores
mostraron que 33% de sus pacientes con policondritis recurrente tuvieron

anticuerpos circulantes contra colagena tipo Il durante la fase aguda de la

enfermedad >.
No existe un patrén histolégico patognoménico®, en pacientes con escleritis se
pueden encontrar mastocitos y células inflamatorias en la sustancia propia.

ales?.

También ceélulas pl. ati y linfocitos alr de los i
El cambio inicial en la matriz del cartilago es una pérdida en la basofilia Que

coresponde a pérdida de proteoglicanos.

En el cartilago afectado existe infiltrados linfociticos, células plasmaticas,

neutréfilos ; disminucion en el nimero de condorcitos y zonas de vasculitis y

necrosis®




3.3 Manifestaciones clinicas
Los tejidos que pueden afectarse son los oidos, articulaciones. nariz, laringe.
traquea, ojos, valvulas cardiacas . rifones y piel'.

AL

3.4 Manifesta O

La manifestacion sistémica mas comun es la condritis auricular, inflamacion del
cartilago en el oido extemo. Los pacientes presentan condritis auricular como
manifestacién inicial de policondritis recurrente en 39% de los casos, y 85% la
desarrollaran eventualmente?. La condritis awicular es mas frecuente que se
asocie con dolor, enrojecimiento, edema, coloracion violdcea que afecta uno o

ambos pabellones auriculares. Esta condicion esta Ic izada en la parte

cartilaginosa del pabeillon auricular( helix, antihelix, trago, y conducto auditivo
externo ) e infiltra el 16bulo. Ataques repetitivos o después de un solo episodio
prolongado pueden producir alteracion de la anatomia y consistencia normal

del pabellén auricular?.

Dolor de oldo externo usualmente oOcusre
Invariablemente es mal diagnosticado como pericondritis infecciosa del
pabeli6n auricular®. La afeccion en la audicién puede ser de instalacion subita
gradual y ser de tipo conductivo o neurosensorial®
La afteracion conductiva de la audicion es iada con el iento del
conducto auditivo extermo por edema, inflamacion; obstruccion de la trompa de

Eustaquio y ofitis media serosa’. Puede asociarse vasculiis en la rama
vestibular o coclear de |la arteria auditiva interma o que puede producir pérdida

auditiva neurosensorial y disfuncion vestibular?,
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Con menor frecuencia los pacientes pueden presentar sintomas de disfuncion
vestibuiar, como mareo, vértigo, ataxia, nausea, vémito.

El dafo coclear se puede manifestar por la presencia de acufenos tinitus,
algiacusia, disacusia hipoacusia y anacusia. Los sintomas vestibulares
generaimente mejoran con e tiempo ;| pero la pérdida de la audicion es con
frecuencia permanente °.

3.4 Manifestaciones nasales

En 24% de ios casos la condritis nasal aparece como signo de presentacion,
el 54% la desarrollaran posteriommente. LOs pacientes pueden presentar dolor
nasafl, obstruccién nasal, rinorea, i is. La deformidad de nariz en silla de

montar esta presente en 18% de los casos al momento del diagnostico y el
29% la presentan durante la evolucion ; estd generalmente Sse presenta
después de episodios recurrentes de inflamacion nasal caracterizada por
enrojecimiento, y edema en la fase temprana®. Esta presentacion con
frecuencia se diagndstica como proceso infeccioso en el cudl la etiologia mas
comin es la sifilis. La deformidad nasal en silla de montar ocurre en el sexo
femenino en el 49% comparada con el 10% del sexo masculino?.

3.5 Manifestaci laring

El involucro temprano de la orofaringe es con frecuencia severo y pone en
riesgo la vida 5. Los sir laringotraqueales se presentan en 25% de los
pacientes al momento del diagndstico y finalmente se preseman en
aproximadamente el 50% de los pacientes. Estos generalmente presentan

disfonia, tos, disnea, dificultad resp




La laringe y la traquea en su porcion superior son los sitios que con mayor
frecuencia se afectan.
La obstruccién de estructuras cartilaginosas o colapso quizd sea el resultado
de inflamacion laringotraqueal o bronquial. La obstruccion aguda de la glotis,
traquea; i iON y ed subglético pueden requericr tragqueostomia de

urgencia®. Los sintomas laringeos y nasales algunas veces se presentan

aisladas®.

3.6 Manif: i arti

El 91% de los pacientes presentan dolor articular de inicio subito”.

La poliartritis u oligoartritis pueden afectar articulaciones periféricas pequefias
o grandes como sintoma de presentaciéon, lo cual puede llevar al diagnéstico
erroneo de artritis reumatoide. La poliartritis es episodica, asimétrica , no

deformante y no erosiva. Las articulaciones meta P gicas,

interfalangicas proximales, de rodilla, seguida por la del tobillo, mufeca .
metatarsofalangicas y del codo son las mayor frecuencia se afectan?.

La poliartralgia es también un sintoma comon de presentacion, se puede
presentar entre el SO0 y 80% de los pacientes. Esta es con frecuencia
migratoria y transitoria, y los pacientes son catalogados como simuladores. La
monoartritis puede afectar solo una rodilla 0 tobilio simulando artritis séptica o

inducida por cristales®.

s ey,
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3.7 Manife k O

tLas manifestaciones oculares son el componente mas importante de la
policondritis recurrente y se han incluido dentro de los criterios diagnosticos. Se
pueden presentar en aproximadamente 51% a 60% de los casos, con
predileccion por el sexo masculino®’. De estas se encuentran epiescleritis,

escleritis, conjuntivitis, queratitis, iridociclitis, coriorretinitis y proptosis.

También puede presentarse edema Ipebral, infl ion itaria, paralisis
de musculos extraoculares ,fusion comeal y neuritis éptica 7. Aunque se puede
presentar en cualquier grupo de edad, ia mayoria de los pacientes se
encuentran en la tercera o cuarta década de la vida °.

Las manifestaciones oculares mas comunes son escleritis, epiescleritis e iritis,
ésta Jditima puede presentarse en 30% de los pacientes quienes presentan
esdleritis 0 queratitis 2. Se han reportado todos los tipos de inflamacion esclera,
incluyendo escleritis necrotizante y escleritis posterior. Sin embargo la escleritis
anerior difusa es la inflamacion escleral qQue con mayor frecuencia se
preseata. Son comunes las recurrencias y exacerbaciones?.

La escleritis y epiescleritis ocurren en forma paratela con inflamacion en otra
regién del organismo, la mas comun es la nariz y las articulaciones , pero la
escleritis puede p! der a la infl 36N extraocular severa y es un excelente
parametro para predecir la evolucion de la inflamacion 2.

Hoang-Xuan y cols., consideran que ia eacleritis es un marcador de severidad
en pacientes con enfermedades del tejido conectivo y sindromes vasculiticos °.

TESIS Coip 3 77
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La uveitis ocurre en aproximadamente 25% de los pacientes y mayor

frecuencia presentan una uveitis anterior (iridociciitis) o iti La

queratitis . ulceraciobn comeal marginal pued dejar secuela

adeigazamiento comeal en 10% de los pacientes. Se ha reportado la

presencia de multiples Infiltr: comeal J (] con
corneal o formacion de micropannus o fundicion cormneal ., esta se ha asociado
a ad niento leral ocasionando la formacion de estafilioma. También se

ha descrito queratoconjuntivitis sicca 3.

Proptosis acompafiada de quemosis, es la manifestacion de los anexos
oculares que se presenta con mayor frecuencia en policondritis recurrente,
simulando un pseudotumor orbitario 2.

La proptosis puede producirse por inflamacién en la parte posterior del globo
ocular. También se ha reportado pardlisis de musculos extraoculares y es
probable que se relacione con vasculitis o dafio al nervio 6ptico 2.

Isaac y colaboradores han reportado retinopatia, la cual consiste en manchas
algodonosas y hemorragias intrarretinianas >,

Puede presentarse oclusion de rama y vena central de la retina. Se han

reportado casos aislados de P i o dativo de retina, asl como
coriomretinitis e infiltrados retinianos. Ademas se han descrito otras alteraciones
como neuropatia oOptica isquémica y parece ser causada por vasculitis
sistémica’®.

E! edema macular, y la catarata pueden ser secundarios a inflamacién
3

intraocular y/o iento con corti
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3.8 Otras manifeat

Los sintomas constitucionales, fatiga , pérdida de peso, y fiebre son
comunes, y con frecuencia acompafian a los atagues agudos.
La afeccion renal es una cx ion si fara y su presencia es

indicador de un prontstico pobre. Puede producirse glomérulonefritis,
gloméruloescierasis y nefritis tubulointersticial. La mayoria de los pacientes
que desarrollan enfermedad renal tienen un 30% de sobreviva a 10 aftos 2.

La afeccidén cardiovascular, aunque poco comian, es la segunda causa mas
frecuente de muerte. La regurgitacién aortica se presenta en 4 a 6% de los
casos. Otras manifestaciones que pueden presentarse son aneurismas de la
aorta toracica y abdominal, miocarditis, pericarditis, infarto miocardico sitente,
alteraciones electrocardiograficas, taquicardias paroxisticas y bloqueos
cardiacos de primer grado o bloqueo compieto 5.

Las manifestaciones dermatolégicas se encuentran en 17 a 39% de los
pacientes; incluyen maculas, papulas, nédulos. vesiculas y bulas 2.

Las manifestaciones neurolégicas rara vez se presentan ; ias mas comunes
son paralisis de nervios craneales 2,

La trombosis arterial y venosa puede ser secundaria a vasculitis o ta a
presencia de anticuerpos antifosfollpidos 5.

3.9 Manifestaci # §

La policondritis recuwrente puede asociarse con artritis reumatoide y otras

enfermedades del tejido conectivo'.
De acuerdo con McAdam y cois., del 25 % al 35% de los pacientes con

policondritis recurrente tienen una enfermedad autoinmune asociada.




La vasculitis es la entidad que con mayor frecuencia se asocia y afecta
aproximadamente del 12% al 18% de los pacientes. Esta puede ocurrir como
parte de la policondritis o como consecuencia de un sindrome vasculitico
primario asociado como es la poliarteritis nodosa, granulomatosis de Wegener
y enfermedad de Behcet >.

Se han documentado sindr mielodisplasi en por lo menos 40 casos.

Estos sindromes afectan con mayor frecuencia a hombres que a mujeres, la
afeccion de la piel es la manifestacion clinica mas comuan 3,
La mayoria de 103 pacientes con inflamaciéon ocular tienden a desarroliar
manifestaciones sistémicas mdaltiples 3.

Presentan episodios recwrentes y progresivos de inflamacién con riesgo
potencial de destruir las estructuras afectadas’.
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4. Diagndstico

€l diagndstico se realiza en base a los hallazgos clinicos ; tos criterios de
McAdam y cols., se han usado para confirmar el diagnostico de policondritis
recurrente>,

Criterios Diagnosticos de McAdam:

1.- Condritis recurrente de ambas auriculas

2.- Poliartritis inflamatoria no erosiva
3.- Condritis de los cartilagos nasales
4.- Infltamacion de estructuras oculares
5.- Condritis del tracto respiratorio con afeccién de cartilago laringeo o traqueal
6.- Dafo coclear o vestibular (perdida de la audici6n sensorioneural, tinitus, o

vértigo 2.
El diagnéstico es confirnado en presencia de:

- Dos o mas signos
- Uno o mas signos, con confirmacion histolégica
- Condritis en dos o mas estructuras separadas, que respondan a

tratamiento con esteroides e inmunosupresores®.
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S. |} rl

No existen pruebas de laboratorio especificas para el diagnoéstico. Puede
presentarse anemia, leucocitosis Yy trombocitosis durante ia fase activa de la
enfermedad ; el tratamiento con agentes cCitotéxicos puede disminuir l10s niveles
de hemoglobina por lo que una biometria hematica es importante en el
seguimiento de los pacientes. La velocidad de sedimentacion globular suele
elevarse. Deben valorarse los niveles de creatinina en suero y orina para
descartar dafo renal®.

La presencia de anticuerpos anticolagena tipo ll en suero tienen un vator

diagndstico limitado debido a una especificidad relativamente baja.

Oftras pruebas serolégicas como factor reumatoide, anticuerpos antinucleares,

anticuerpos antineutréfilos citop b y los nivek de complemento son
solamente de ayuda en el diagnéstico y manejo de las enfermedades
reumatolégicas acompafantes, incluyendo artritis reumatoide. lupus

eritematoso sistémico y granulomatosis de Wegener>.

8. Examenes de Gabinste

La audiometria tonal es de utilidad para valorar si existe dafio coclear o
vestibular. La laringoacopia indirecta o endoscopia laringea nos ayuda a
vaiorar la presencia de alteracion laringea.

Radiograficamente pueden observarse calcificaciones en la oreja, nariz y
cartilago traqueal en casos crénicos. Otros estudios de gabinete como
Teleradiografia de torax, tomografia computada, electrocardiograma, pruebas
de funcion respiratoria pueden izarse enlos que se requieran .
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Z.Exfmen histopatoiégico

La Biopsia debe izarse en los de duda diagnoéstica, que aunque se

sabe que no hay datos patognomonicos, nos reportan condritis y nos auxilian

en el diagnoéstico dife ial. La biop de tejic oculares en jontes con
jeritis. lan itos y células inflamatorias en la sustancia propia.

T ién células plasr il y linfocitos d de los i 2z

El cambio inicial en la matriz del cartilago es una pérdida en la basofilia que
commesponde a pérdida de proteoglicanos. Infitrados celulares de linfocitos,
céjulas plasmaticas, y neutréfilos con disminucion del numero de condrocitos
se observan en areas de destruccion de cartilago’.

A nivel ocular Barth y Berson encontraron un infitrado inflamatorio no

especifico del estroma comeal y el ifis en 0jos enucleados?.
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. TRATAMIENTO

La guia general de tratamiento es a base de antiir fioS No
en casos de inflamacion articular © de oido y cartilago nasal moderada®.

En casos recurrentes, afeccion ocular . Pl jones que ponen en
peligro la vida como condritis laringotraqueal o glomérulonefritis, generaimente
requiere agentes inmunosupresores en combinaciéon con esteroides sistémicos
y/o agentes citotéxicos®. Aunque los esteroides quizd resueivan la inflamacion
aguda del cartilago y disminuye la frecuencia y la severidad de ias
recurrencias, el tratamiento a largo plazo no detiene la progresion de ia
enfermedad ni previene la afectacion de 6rganos vitales >.Es aqui donde el uso
de inmunosupresores y agentes citotoxicos juegan un papel importante.
Hoang-Xuan y cols. han usado ciclosporina como una alternativa a la terapia
con corticoides Sistémicos o agentes citotdxicos con gran éxito en el
tratamiento de las manifestaciones oculares. La ciciosporina deberia ser la
droga de eleccibn en pacientes con policondritis recurrente y escleritis
necrotizante, {a dapsona sola o en combinacion con indometacina y
prednisona deberia prescribirse para escleritis difusa®.

Otros autores han encontrado que la dapsona sola o en combinacién con
agentes inmunosupresores como azatioprina podrian ser (tiles para las
manifestaciones sistémicas de policondritis recurrente®.

”T‘SIS C 01‘1

16




Ha sido documentado el éxito de la ciclosporina A en reportes recientes, en una

dosis de 15mg/kg/dia en pacientes i tes a cortic i . ademas se
ha visto que este medicamento es el mas tolerado y es el medicamento mas
confiable disponible para el tratamiento de la policondritis recurrente. También
se encuentra reportado el uso de metotrexate®. Sin embargo la ciclofosfamida
es el estandar de oro de tratamiento en cCasos severos o refractarios a otros

tratamientos®.
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9. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La Granulomatosis de Wegener y poliarteritis nodosa pueden causar escleritis
necrotizante, queratitis, poliartritis, mastoiditis, y otitis media con pérdida sabita

de la audicion, vertigo y tinitus. Sin embargo t: dos enfer
vascullticas sistémicas no solamente tiene afectacion renal y pulmonar, sino
también presentan dafio neurolégico central y periférico. Ademas no se ha
reportado que produscan condritis de ios pabellones auriculares o del tracto
respiratorio(6). La granulomatosis de Wegener también afecta tejidos no
cartilaginosos en etapas tempranas de la evolucion y esta asociada con la

presencia de anticuerpos antineutréfilo citoplasmaticos y granuiomas en fa
biopsia®.

El sindrome de Cogan puede presentar queratitis intersticial, hipoacusia, y
vértigo , pero no las otras caracteristicas de la policondritis recurrente.

La artritis reumatoide y la policondritis recurrente pueden causar escleritis y/o
queratitis. Sin embargo, la artritis de la policondritis recurrents frecuentemente
se manifiesta simuitaneamente con los sintomas oculares, mientras que en la
artritis reumatoide, generaimente precede a las manifestaciones oculares por
varios afios y en etapas avanzadas.

Se ha reportado la presencia simultanea de policondritis recurrents y artritis
reumatoide®. Cuando coexisten los sintomas oculares y articulares quiza se
realice un diagndstico ermméneo de artritis reactiva o de una espondiloartropatia®.




La Sarcoidosis puede causar esclerouveitis, afectacion del oido medio, y
poliartritis, pero No causa condritis. Adenopatia hiliar, fibrosis intersticial
pulmonar .anergia y granulomas son raros en policondritis recurrente®.

La condritis del oido externo se presenta en la policondritis recurrente , en
trauma, e infeccion. A diferencia de la condritis infecciosa, la condritis auricular
en policondritis recurrente no infiltra el I6bulo blando®.

Si la condritis se resuelve espontaneamente, es bilateral, recurrente, y/o
asociada con otras caracteristicas de policondritis recurrente el diagnéstico es
evidente®.

La condritis nasal es menos frecuente que la condritis auricular. El Gnico
cambio permanente es la deformidad en silla de montar. Algunas veces la
condritis nasal es asintomdtica y ia deformidad se va desarrollando sin

producir dolor. Epi: i i e es iada con codritis nasal.

En cada caso ei diagnéstico diferencial es con infeccidn, rara vez

granuiomatosis de wegener,sifilis adquirida, o lepra >,
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10. PRONOSTICO
La mayoria de los pacientes con policondritis recurrente experimentan
fluctuaciones de manifestaciones inflamatorias progresivas en varios 6rganos.
La severidad de la inflamacion y los sitios que pueden afectarse son
impredecibles. Muchos pacientes tienen sintomas persistentes entre las fases
agudas. Se pueden presentar varios grados de incapacidad. La policondritis
recurrente es una enfermedad potencialmente letal’.
La infecciébn relacionada con la terapia de inmunosupresién o neumonia
complicada con constriccién laringotraqueal es la principal causa de muerte?,
Asi como las complicaciones de los sindromes mielodisplasicos. Otras causas
de muerte son vasculitis sistémicas, falla respiratoria aguda, falla renal
secundaria a glomérulonefritis>.
Factores asociados con peor pronéstico®:
a) En todos los grupos de edad

Anemia
b) En menores de 50 anos

Deformidad de la nariz en silla de montar

Artritis

Constriccion laringe traqueal

Vasculitis

Microhematuria
Existe una correlacion directa entre el nimero de manifestaciones de la
enfermedad con una probabilidad elevada de muerte?.  Actuaimente el 950%

de los pacientes o0 mas sobrevive un promedio de 8 afnos.
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11. JUSTIFICACION

El tema de estudio son los pacientes con Policondritis Recurrente
diagnosticados en el Servicio de Reumatologia del Hospital General de México
que presenten alteraciones oculares durante el periodo comprendido de enero
del 2000 a septiembre del 2003.

Se justifica este trabajo a fin de conocer las alteraciones oculares que se
presentan en los pacientes con Policondritis Recurrente, para difundir esta
informacion y ampliar nuestra capacidad de diagnéstico en casos graves y

raros como sucede con esta enfermedad.

12. OBJETIVO:

Primario:
Describir las alteraciones oculares y sistémicas de los pacientes con
policondritis recurrente.
Secundarios:
1. Describir su incidencia en un periodo de tres afos
2. Describir los tratamientos empleados
' 3. Describir la evolucion del padecimiento

i "7 7ESS CON |
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13. TIPO DE ESTUDIO

Estudio descriptivo. longitudinal, prospectivo, det tipo de serie de casos.

14. MATERIAL Y METODO

1) Poblacién y muestra

Pacientes con diagnéstico de Policondritis Recurrente en el Servicio de
Reumatologia Oftalmologia de! Hospital General de México, O.D.
Estudiados durante el periodo de enero del 2000 a septiembre det 2003.

Criterios
14.1Inclusién
Pacientes consecutivos que cumplan los criterios diagnésticos de McAdam

para policondritis recurrente de cualquier edad y sexo.

14.2 Exclusién
Pacientes que no integren et diagnéstico de policondritis recurrente.

14.3 Eliminacion
Pacientes que no estén de acuerdo con el estudio oftalmologico o

Reumatolégico.

%
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14.4 D icion de variabl

Presencia o ausencia de:
a. Manifestaciones oculares de policondritis recurrente.

b. Manifestaciones sistémicas de policondritis recurrente.

15. Procedimiento

Se incluyeron pacientes con diagnéstico de policondritis recurrente que
diagnosticaron en el Servicio de Reumatologia del Hospital General de
México. Se revisaron expedientes clinicos de los casos que presentaron
alteraciones oculares y se realizd exploracién oftalmolégica completa.

El estudio oftalmolégico consistié en:

Toma de agudeza visual con cartilla de Snellen

Toma de presién ocular con tonémetro de Goldmann

Biomicroscopia de segmento anterior incluyendo descripcion de esclera,
cormea, camara anterior, iris y cristalino.

Examen del fondo de ojo con lente de Volk de 90 dioptrias.

La historia clinica incluye la evolucion de las alteraciones oculares con el

tratamiento topico y sistémico en un minimo de 3 meses,

TETS CON
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16. RESULTADOS

46.1 Caso clinico 1

Femenino de 34 anos de edad con antecedente de DM desde los 15 afos
tratada con insulina; extraccion de catarata alos 19 anos.

Inicia su padecimiento cuatro meses antes de acudir a consulta con ojo rojo,

dolor, sensacion de cuerpo extrano y fotofobia; multitratada como queratitis ,

bacteriana, herpética y/o micotica, y pr glaucoma en diferentes
instituciones, sin mejoria. Dos meses después se agrega al cuadro clinico
disminucion progresiva de la visioGn en ambos o0jos mayor en ojo izquierdo,
bilefaroespasmo bilateral; aumento de volumen ,dolor , cambio de coloracién de
pabellon auricular derecho, disminucion de la audicion bilateral de cuatro
meses de evolucion . La paciente presentaba ademas disfonia de una semana
de evolucion, por 10 que se ingresa en el servicio de otorrinolaringologia para
realizar protocolo de estudio. A la exploraciéon fisica:

Pabell6n auricular derecho con aumento de volamen, eritematoso, con
retraccién del antihélix, respetando el lébulo auricular; pabellén auricular
izquierdo con hiperemia, cambio de coloracion y discreto aumento de volumen.

A la exploracion oftalmolégica:

Agudeza visual OD de contar dedos a 1m Ol contar dedos S0cm

Tensioén intraocular OD 16 mmHg Ot 17 mmHg

Edema palpebratl bilateral, mayor en parpado izquierdo.

OD Vasos epiescierales y esclerales tortuosos, inyecciéon conjuntivociliar de

predominio limbico. comea con depositos retroq! i finos , lev
paracentral. pannus periférico superficial, moderada reaccién inflamatoria en
camara anterior; afaquia.Fondo de ojo OD con excavacion 3/10, huellas de
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laser.Ol Coérmea con muiltiples infitrados subepiteliales redondos que

confluyen, precipitad retroq Ati queratopatia pur da superficial;

afaquia.

Fondo de ojo excavacion /10, huellas de laser.Se diagndstica escleroqueratitis
bitateral de etiologia probablemente autoinmune.

Es tratada con esteroides topicos, ciclopléjicos, lubricantes e indometacina.
Biometria hematica normal, glicemia 200mg/di; pruebas de funcion renal y
pruebas de funcion respiratoria normales . anticuerpos antinucteares negativos,
laringoscopia indirecta sin alteraciones, biopsia positiva.

Se diagnosticéd Policondritis recurrente por cumplir con criterios clinicos.

Se inicia tratamiento sistémico por el servicio de reumatologia con bolos de
metilprednisolona en tres ocasiones, posteriormente prednisona 70mg al dia,
ciclosfamida en bolos, y metotrexate.

Recibi6 tratamiento con inmunosupresores y esteoroides sistémicos por largo
tiempo con controles respectivos; desamrrollé sindrome de Cushing. Durante un
afno no acudié a consulta. Cursé con un cuadro ocular térpido, a pesar de
tratamiento oftalmolégico y con inmunosupresores .con la presencia de ulcera

corneal en ojo derecho, hipertension ocular a pesar de tratamiento maximo,
Y de tejid

reaccion inflamatoria intensa ; adeig 1to al con exp

uveal cubierto por conjuntiva; actualmente ojo derecho en ptisis buibi ; ojo
izquierdo agudeza visual de contar dedos a 3 Metros cCon Su COTeccion,
tensién intraocular de 40 mmHg., excavacion 9/10, retinopatia diabética no
proliferativa tratada con panmetinofotocoagulacion y en espera de cirugla

fittrante.
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16.2 Caso clinico 2
Masculino de 34 afos de edad sin antecedentes patolégicos de importancia.
Cuadro de tres meses de evolucion, caracterizado por dolor y aumento de
volumen del antihélix del pabelidon auricular derecho, que aumenta
progresivamente y dolor en articulaciones interfalangicas ; multitratado con
antibi6ticos sistémicos de amplio espectro y antiinflamatorios no esteroideos,
el dolor recurria al suspender éstos, se mantiene con dolor articular

ger lizado ; dos r después se agrega al cuadro clinico hiperemia

conjuntival y disminucion de la vision en ambos ojos ademas de aumento de

volumen, hipertermia y cambio de colcracion del pabellédn auricular izquierdo.

A la exploracion fisica : OD 20/80 Ol 20/40 TIO 16 y 17 mmHg.

0D Inyeccion ciliar +++, infiltrado subepiteiial central, reacciéon inflamatoria en
camara anterior ++; iris y cristalino sin alteraciones, en retina envainamientos
vasculares.

Ol Ulcera nasal superior, Tyndall y células ++: envainamientos vasculares
retinianos. ’

Se inicia tratamiento tépico con prednisolona, hipr k acetilci
ciprofioxacina y se ingresa al servicio de Reumatologia para protocolo de

a,

estudio con diagnéstico probabile de policondritis recurrente.

Se inicia tratamiento sistémico con metotrexate 6 tabletas semanales,
prednisona 75 mg al dia.

Un mes después se observa mejoria del cuadro ,OD! conjuntiva hiperémica
+0..vasosepietderales tortuosos, con la presencia de un nédulo escleral en
sector temporal, comea sin alteraciones, sin reaccion inflamatoria en camara

anteriof. Se inicia ciclosporina A tépica 3 veces al dia.
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Se agrega al cuadro sistémico aumento de volumen de pabelién auricular
izquierdo disfonia, sensacién de cuerpo extrafio en orofaringe, acdfeno de
moderada intensidad.

Audiometria y laringoscopia normales. BH , QS normales, VSG aumentada,
filtrado glomerular y funcion renal sin alteraciones, anticuerpos antinucieares

negativos.
Se liza bi ia de pabellén auricular derecho 1a cual reporta condritis, con lo

que se corrobora el diagndstico de policondritis recurrente.
Contintio con actividad sistémica y recafda ocular con reaparicion de infiltrados

cofrr ! subepit

volimen del pabelién auricular izquierdo dos meses después ., por 10 que se

hal hipertensién ocular, y nuevamente aumento de

incrementd metotrexate a 8 tabletas semanales. Cuatro meses después
aumenta de volumen el pabellon auricular derecho por Jo que se agrega
Ciclofosfamida 150mg , Dapsona 100 mg , y prednisona 50 mg , cada 24 hrs ,
con mejoria clinica.

Un ano después remision de la sintomatologia, pabellones auriculares
atréficos; AV ODI 20/60 que mejora 20/25 TIO OD 12 mmHg Ol 15 mmHg,
sin actividad inflamatorfa ocular; cémea con leucoma subepitelal pequefio
paracentral y opacidad subcapsular posterior difusa en ambos ojos . Fondo de
ojo normal, bajo tratamiento con prednisona 7.5mg al dia, ciclofosfamida
100mg al dia, ciclosporina A 1 gota ¢/12 hrs ambos ojos.

En este caso se cumpiieron 3 criterios de McAdam para corroborar el
diagnéstico de policondritis recumrente:

Condritis Auricular bilateral, condritis laringea y manifestaciones oculares.

f TESIS CON
(FALLA LE 07| @




16.3 Caso clinico 3

Femenino de 64 afnos de edad con antecedente de DM larga evolucién inicia
su padecimiento cuatro meses previos con dolor, aumento de volomen,
hipertermnia y cambio de coloracién de ambos pabellones auriculares, un mes
después se agrega dolor y deformidad nasal; por lo que fue enviada por
facultativo a cirugia plastica. Se agrega fiebre, hiperemia conjuntival, dolor
ocular y vision borrosa, asi como disminucién de la vision, por o que es
referida a nuestro servicio.

£F: Pabeliones auriculares con aumento de volumen, hiperémicos, dolorosos a
la palpacién y atréficos, nariz con deformidad en silla de montar.

AN OD 20/100 Ol 20/200 TIO ODI 12 mmHg OD Vasos epiesclerales y
escierales tortuosos, inyeccién conjuntivo ciliar , cormea transparente, CA

formada, células ++, sinequias posteriores sector inferior, resto sin alteraciones.

Ol Vasos H lerales y lerales tortuosos, inyecciéon conjuntivociliar ++,
comea, cristalino y retina sin alteraciones.

Se diagnostica esclerouveitis asimétrica asociada a policondritis recurrente,
por lo que se envia a reumatologia .

Biometria hemdtica, quimica sanguinea, fitrado glomerular, ANAS y
endoscopia laringea normales.

Audiometria tonal reporta OD hipoacusia superficial B mixta de predominio
conductivo, Ol Hipoacusia media A predominio conductivo. Dx disfuncion
tubaria por compromiso cartilaginoso de conducto auditivo por pb
Laberintopatia autoinmune.
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Es tratada con prednisona 50mg c/24 hrs, ciclofosfamida 200mg; acetato de
prednisolona y tropicamida/fenilefrina tépicos 1X3. Con lo que mejora
sintomatologia sistémica y ocular con recuperacion de dos lineas de visién a un
mes de tratamiento. A los dos meses presenta recaida con disminucion de la
vision, reactivacion de la escleritis mayor en ojo derecho; edema macular
cistoide con formaciéon de pseudoagujero macular en ojo izquierdo.

Se mantuvo estable durante seis meses bajo tratamiento con 50mg de
ciclofosfamida al dia y 15mg prednisona, con mejoria de la audiciéon y vision,
pero sufre recaida oftalmolégica con A/V OD contar dedos a 1mt , sinequias
posteriores 360 grados, celularidad en CA. Ol sin datos de actividad; se agrega
ciclosporina, y atropina topicos .continua con 5 mg prednisona y se incrementa
ciclofosfamida a 200mg.

Un mes después ANV OD CD 10 cm ,TIO 10mmHg ,continua con sinequias
posteriores 360 grados, tyndal ++, células +, sin depdésitos retroqueraticos;
esclerosis nuclear de cristalino grado . Ol A/V 20/140, TIO 10 mmHg sin
actividad en segmento anterior. Aumento de volimen del saco lagrimal
izquierdo y reflujo mucupurulento a la compresion del saco lagrimal.
Tratamiento tépico: ciprofloxacino, prednisolona y ciclosporina A 1x3, atropina
1x1, Tropicamida 1x3. Ha presentado una evolucién intermitente en cuanto al
componente ocular.

En esta paciente el cuadro clinico fue muy tipico de policondritis recufrente.
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16.4 Caso clinico 4

Femenino de 43 afos sin antecedentes patoloégicos de importancia, inicia su
padecimiento actual un afo previo con hiperemia conjuntival. ardor ocular y
lagrimeo; seis meses después se agrega dolor, hiperemia .cambio de
coloraci6n y deformidad en dorso nasal, rinorrea hialina ocasional; rigidéz y
dolor intermitente en articulaciones interfalangicas proximales, rodiflas .
tobillos que cedia parcialmente con analgésicos, presentd ademas hiperemia,
parestesias y dolor en pabellones auriculares de moderada intensidad que fue
disminuyendo paulatinamente; tratada con antiinflamatorios sistémicos Yy
antibiéticos tépicos no especificados.

Se exacerva sintomatologia ocular con vision borrosa, ardor , hiperemia
conjuntival, sensacion de cuerpo extrafio y fotofobia intensa en ambos ojos, por
lo Qque es enviada a nuestro servicio.

A 1a exploracion fisica presenta deformidad nasal en silla de montar y dolor a
la palpacion, pabellones auricuilares con discreta deformidad, dolorfosos a la
palpacion; agudeza visual OD 20/30 que mejora 20/25 Ol 20/40 que mejora a
20/30, tension intraocular OD 19 mmHg Ol 24 mmHg;

ODtI: inyeccién conjuntivociliar ++++, vasos epiesclerales y esclerales

tortuosos, infiltrado comeal subepitelial y anterior perilimico ., camara
anterior formada, tyndall y células ++; iris, critalino , vitreo y retina sin

alteraciones. B {a her i qu ica sanguinea, pruebas de funcion renal

y teleradiografia de torax sin alteraciones.
En espera de repofte audiométrico y resultado de biopsia de cartilago nasal.
La paciente cumple con tres criterios clinicos de Mc Adam de policondritis

recurrente.

30

"““srs ccm |
| FALLA DE {77773




En esta revision de 4 casos clinicos encontramos que ia edad de presentaciéon
fue a los 34 anos en dos de (os tres casos, uno de 43 y uno de 64 afos; tres
mujeres y un hombre. La media fue de 43.75, mediana 38.5, moda 34,varianza
200.250, rango 30, desviacion estandar 14.15, error estandar 7.075, valor
minimo 34, valor maximo 64.

Las manifestaciones oculares que predorminaron fueron epiescleritis y escleritis
anterior difusa en tres pacientes, de éstos uno evoluciond a escleritis
necrotizante y en un caso fue difusa en el inicio de ia enfermedad y evolucion6é
a nodular, no se presentd escleritis posterior; tres casos presentaron queratitis
con infitrados subepiteliales y estromales anteriores, Ulcera cormeal en un
caso; uveitis anterior en tres casos; vasculitis en un solo caso (ver cuadro 1,2).
La agudeza visual disminuyd en todos los casos, en el caso 1 OD NPL por
ptisis buibi, Ol CD a 3m con cormrrecciéon ; caso 2 ODI 20/60 ; caso 3 OD CD
10 cm Ol 20/140; caso 4 OD 20/30 Ol 20/40.

Las complicaciones que se presentaron fueron escleritis necrotizante, ptisis
bulbi, glaucoma secundario a esteroides en un caso; catarata en dos casos;
dacriocistitis cronica en un caso. Condritis auricular se presenté en tres casos ;
condritis nasal en dos casos, poliartritis en dos casos, condritis laringea en dos

casos; dafo coclear y vestibular en dos casos.
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17. DISCUSION

Una de las principales limitantes de este estudio es el escaso namero de
pacientes recolectados debido a que es una entidad muy rara.
En nuestros casos clinicos las manifestaciones oculares mas importantes
fuaron la escleritis difusa, queratitis y uveitis anterior ;lo cual coincide con lo
reportado con la literatura?, asi como la presencia de condritis de
pabellones auriculares?.
En ningun caso se presentd neuritis Optica, alteracién de la movilidad
ocular ni proptosis’=. Las complicaciones por la progresion y recurrencia de
la enfermedad se manifestaron unicamente a nivel ocular en dos pacientes,
y en uno la presencia de catarata como complicacion fue secundaria al uso
de esteroides sistémicos.
No se presentaron complicaciones hematoldgicas por el tratamiento
sistémico con agentes citotoxicos, ni infecciosas por el uso de agentes
inmunosupresores y esteroides sistémicos®>.
En ningun caso se encontré asociacion con artritis reumatoide,

granulomatosis de Wegener ni poliartritis nodosa®.

—==
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18. CONCLUSIONES

En este trabajo se presentan cuatro casos de policondritis recurrente

valorados en un periodo de tres afos.

Las caracteristicas de estos casos corresponden a los criterios de McAdam
que fueron condritis de pabellones auriculares, condritis nasal, poliartritis,
condritis laringea dario vestibwlar y/o coclear; y las oculares como
epiescleritis, escleritis, queratitis , uveitis anterior y vasculitis retiniana.

La importancia de reconocer esta enfermedad es poder ofrecer un
tratamiento oportuno para mejorar pronéstico, disminuyendo de esta
manera {a morbilidad y mortalidad. Como en este trabajo donde 2 de los
pacientes fueron diagnosticados en el Servicio de Oftalmologia y referidos

oportunamente a su diagnoéstico y tratamiento sistémico.
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CUADROS Y ANEXOS
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Cuadro 1. Manifestaciones oculares de policondritis recurrente en pacientes

del Hospital General de México.

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
EPIESCLERITIS positivo Negativo positivo Positivo
ESCLERITIS
ANTERIOR positivo Positivo positivo Positivo
DIFUSA
ESCLERITIS
NODULAR negativo negativo negativo Negativo
ESCLERITIS
POSTERIOR negativo negativo negativo Negativo
ESCLERITIS
NECROTIZANTE positivo negativo negativo Negativo
QUERATITIS
Positivo positivo Negativo Positivo
IRITIS
positivo positivo Positivo
Afaquia
quirigica positivo positivo
CATARATA
VASCULITIS Afaquia
RETINIANA quirargica
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Cuadro 2. Manifestaciones extraoculares de policondritis recurrente en

pacientes del Hospital General de México.

CASO 1 CASO 2 CASO0 3 CASO 4

SEXO FEMENINO | MASCULINO | FEMENINO | FEMENINO
| EDAD (ANOS) 34 34 64 43

CONDRITIS
AURICULAR positiva positiva positiva negativa
CONDRITIS NASAL

negativa negativa positiva positiva
POLIARTRITIS

negativa negativa positiva positiva
CONDRITIS LARINGEA
Y/0 TRAQUEAL positiva positiva negati negati
DARNO COCLEAR Y/O
VESTIBULAR positivo negativo positivo ?
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Cuadro 3. Tratamiento

ico en §

Hospital General de México.

ientes con icondritis e del

Caso 1 Metilprednisoiona 3 bolos ;prednisona,
Ciclofosfamida 1bolo, metotrexate,
coichicina.

Caso 2 Prednisona.cicl famida,meto .
Dapsona.

Caso 3 Prednisona y ciclofosfamida

Caso 4 Prednisona

* bolos al ingreso, resto segun

evolucién
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

MANIFESTACIONES SISTEMICAS

N del ciente edad Sexo.
No.Exp e, domicilio,
Antecedentes

I.LPABELLONES AURICULARES
. Aumento de volumen (infiltracion) de pabeliones
auriculares?. Zla inﬁm'a_cién afecta el iI6builo del pabellén?,

Hiperemia?. hipertermia?, -
1. ARTICULACIONES

LATrtralgias?, Zhipertermia?. _cartritis?, No.
de articulaciones afec ?.
. NARIZ
¢ Obstruccion nasal?. sdolor?. ¢ deformidad en forma de
silta de montar?. Lepi is?. -
Iv. OJOS:
2Disminucion de la vision? Jhiperemia
conjuntival?. sdolor?, X ia?
V. TRACTO RESPIRATORIO:
éDisfonia? Zobstruccion respiratoria?
cdisfagia?. Zodinofagia?.
isensacion de cuerpo extrano en orofaringe?.
SEndoscopia?.
Vi. OIDO:
LAcufenos?. Stinitus?, sdisacusia?.
Zhipoacusia?. LAnacusia?,
LVeértigo?
& Estudio audi ico?.
iBiopsia?
LABORATORIO (Estudios complementarios)
BH HDb. {Leucocitos Plaquetas. VSG
(e j Ak ath en onna. Ac.Urico
FG Factor red i ANAS
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DATOS OFTALMOLOGICOS

Disminucion de la vision AV OD. (e]]
Cv oD ol TIO OD. Ot
Fotofobia dolor, sensacion de
cuerpo extrafo hiperemia conjuntival
noédulos ales U
congestivos
vasos epiesclerales congestivos, inyeccion
ciliar, . edema corneal
infiltrados comeales estromales y/o
subepiteli qQueratopatia punteada
superficia celularidad en
CA tyndal, sinequias
posteriores, atrofia del iris,
< idades de cristalino,
edema de papila___

vasculitis retiniana,
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