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RESUMO

A Policondrite Recidivante ¢ uma doenca sistémica rara, de provavel etiologia
autoimune, caracterizada por surtos de inflamacdo dos tecidos cartilaginosos com posterior
degeneracgéo da cartilagem, formando tecido de granulagéo e fibrose. Na grande maioria das
vezes, compromete o pavilhdo auricular, o nariz, as articulacGes e, mais raramente, o trato
respiratorio. O diagnostico é baseado na clinica e nos achados patologicos.

Este trabalho relata um caso de Policondrite Recidivante com acometimento pulmonar
sob a forma de asma bronquica. E tem por objetivo a divulgacdo desta doenca para que se

possam reconhecer melhor algumas de suas manifestacdes clinicas.

Descritores: Relatos de Casos; Revisdo; Policondrite Recidivante; Asma.

ABSTRACT

Relapsing Polychondritis is a rare multisystem disorder probably of autoimmune
etiology marked by episodic inflammation of cartilage and progressive degeneration of
cartilaginous tissue, with subsequent tissue granulation and fibrosis. Frequently affecting the
ear, nose, joint and, more rarely, can affect the respiratory tract. The diagnosis is based on
clinical and pathologic findings.

This study describes one case of Relapsing Polychondritis with pulmonary
involvement associated bronchial asthma. It is also fundamental that some of the clinical

manifestations of the disease should be easily recognizable.

Keywords: Case Reports; Review; Polychondritis, Relapsing; Asthma.



INTRODUCAO

A Policondrite Recidivante (PR) é uma patologia rara, descrita pela primeira vez em
1923 por Jaksch Wartenhorst. Caracteriza-se por inflamagdo recorrente e destruico das
estruturas cartilaginosas e de outros tecidos conjuntivos, acometendo, predominantemente, a
cartilagem das orelhas, nariz e arvore laringotraqueobronquica®. Pode cursar ainda com
poliartrite, esclerite, perda auditiva neurossensorial, anormalidades cardiacas, vasculite
sistémica, lesdes cutaneas e glomerulonefrite®.

A idade de inicio mais freqiiente da doenca é entre 40 e 50 anos. Nao héa predilecdo
por sexo ou raca®. A doenca atinge tecidos ricos em proteoglicanos. A etiologia desta doenca
permanece desconhecida, ndo havendo tendéncia familiar aparente?.

Apresenta curso flutuante e quase sempre progressivo, com destruicdo e degeneracéo
de cartilagens, podendo levar a morte por comprometimento respiratério obstrutivo,
secundario ao colapso das cartilagens laringeas e traqueaist. Em uma minoria dos pacientes, a
doenca assume um curso mais limitado tendo um prognéstico mais favoravel®.

O diagnostico se baseia nas manifestacBes clinicas ndo havendo nenhum teste

especifico que o identifique7. Os critérios diagndésticos foram descritos por McAdam et al. e
modificados por Damiani e Levine: (1) condrite recorrente dos dois pavilhdes auriculares; (2)
artrite inflamatéria ndo erosiva; (3) condrite da cartilagem nasal; (4) inflamacéo das estruturas
oculares, incluindo conjuntivite, ceratite, esclerite/episclerite e/ou uveite; (5) condrite das

cartilagens da laringe e/ou traqueia; e (6) lesdo vestibular e/ou coclear manifestada por perda

auditiva neurossensorial, zumbido e/ou vertigem8. O diagnostico é feito quando trés ou mais

destas caracteristicas estdo presentes, com confirmacao por biopsia, que mostra a presenca de

células mononucleares e ocasionais polimorfonucleares, com fibrose na jungéo fibrocondral®.



As alteracdes laboratoriais sdo inespecificas e, geralmente, refletem um estado

inflamatorio. A velocidade de hemossedimentagdo (VHS) esta frequentemente elevada®.
Usualmente o comprometimento do ouvido externo com inflamacéo da cartilagem do

pavilhdo aditivo, em geral bilateral, ocorre como apresentacao isolada ou como manifestacéo

inicial da doenga15. A orelha do paciente torna-se dolorosa, edemaciada e assume uma cor

vermelho-violadcea. A PR tipicamente poupa o lobulo da orelha que € desprovido de

cartilagem, sendo este dado importante que auxilia nos diagndsticos diferenciais®.

A condrite nasal é outra manifestacdo também muito encontrada, causando inflamacéo
e degeneracdo da cartilagem da porcdo distal do septo nasal, podendo resultar em
deformidade do tipo nariz em sela'®.

A segunda manifestacdo mais freqliente € o comprometimento articular, podendo esta

ser a manifestacdo inaugural'. Na maioria das vezes é uma poliartrite, assimétrica, ndo

erosiva, podendo acometer grandes e pequenas articulacfes periféricas7. Todas as articulagdes
podem ser afetadas, desde que sejam sinoviais. E uma artrite soronegativa, assimétrica e
episédica, ndo esta relacionada com a atividade da doenca, mas as provas de funcdo
inflamatérias (VHS, proteina C reativa, mucoproteina) estdo sempre alteradas”.

As manifestacdes oculares também sdo descritas, e a inflamagdo pode comprometer
toda a estrutura ocular. As manifestacdes mais frequentes sdo episclerite, esclerite, irite,
ceratoconjuntivite seca®.

O envolvimento respiratorio é raro e quando presente representa maior risco de
mortalidade®?. Pode se apresentar com sintomas respiratdrios do tipo tosse seca, rouquidao,

disfonia, sibilancia, estridor e dispneia13. A capacidade vital respiratéria fica sempre

diminuida e as provas de fungdo respiratoria sao Uteis no acompanhamento®.



O envolvimento das vias aéreas pode ser localizado ou difuso™. A laringe e a porcéo
superior da traqueia sao as regiées comprometidas com maior frequéncia™. Em alguns casos o
edema inflamatdrio pode causar estreitamento agudo das vias aéreas*® *".

O tratamento da policondrite recidivante tem por objetivos melhorar os sintomas e
prevenir a evolugdo da doenca'®. Na maioria dos casos os corticoides sdo a melhor escolha
terapéutica. *° Doses de inicias de 0,75 a 1mg/Kg por dia de prednisona sdo necessérias para
suprimir a atividade inflamatéria®®. A administracdo dessa droga na dose imunossupressora
por longos periodos pode se fazer necessario em muitos casos®’. Os corticoides sdo usados
com seguranca para promover a resolucdo dos ataques de condrite e diminuir a frequéncia e
gravidade das crises®.

Muitas drogas imunossupressoras tém sido usadas com a finalidade de diminuir a dose
do corticoide ou manter a menor dose de manutencdo possivel?’. Podem ser usados
azatioprina, ciclofosfamida, ciclosporina, penicilamina e plasmaférese??. Nas formas
refratarias 0 metotrexate é o imunossupressor mais utilizado e com maior sucesso. Ele é
eficiente na maioria das vezes, fazendo que a necessidade do corticosteroide seja menor. O
uso oral ou injetavel, por varios meses, tem demonstrado indiscutivel utilidade?®. O tempo de
uso é determinado individualmente. Em estudos publicados recentemente, tem se mostrado o
uso de inibidores do TNF-a, como o infliximab, em pacientes refratarios a todas as drogas
citadas, com notavel sucesso?" %,

Neste trabalho serd relatado um caso de uma paciente portadora de policondrite
recidivante com comprometimento pulmonar, que chegou ao servigo de Clinica Medica do
Hospital Universitario Lauro Wanderley (HULW) com diagnostico de asma brénquica, em
uso irregular de corticoide oral e com deformidade do pavilhao auricular. O seguinte trabalho

foi devidamente aprovado no Comité de Etica e Pesquisa do HULW, sob consentimento da

paciente.



RELATO DE CASO

Mulher, 39 anos, parda, encaminhada em fevereiro de 2010 ao servigo de Clinica
Médica do HULW queixando-se de rouquiddo e dispneia iniciadas um més antes da
internacdo. Relatava, ainda, desconforto em orelha esquerda e alteracdo da textura da pele
auricular.

A paciente referia ser portadora de asma brénquica, diagnosticada em hospitalizacédo
anterior (dois anos antes). Fazia uso irregular e com posologia inadequada de dexametasona
elixir, associado a nebulizacdo com fenoterol e soro fisiol6gico quando cansava. Relata que,
guando surgiam as crises de rouquiddo, havia piora concomitante do quadro doloroso
auricular, o que a fazia procurar corriqueiramente servicos de urgéncia. Fazia uso de
diazepam, dexametasona elixir (intermitente) e nebulizacdo com fenoterol e brometo de
ipratropio. Referia ainda episddios autolimitados de epistaxe.

No HULW, realizaram-se nasofibroscopia e endoscopia rigida que evidenciaram
estenose subglética, obtendo-se corte histopatolégico que demonstrou, a microscopia, achado
sugestivo de condrite. Afastou-se, em seguida, leishmaniose tegumentar, sifilis terciria,
tuberculose, micose e sarcoidose. Dessa forma, policondrite recidivante tornou-se a principal
suspeita diagnostica. Foi dado seguimento com uso de prednisona oral.

A paciente ndo retornou para seguimento apés alta hospitalar e interrompeu, por conta
prépria, a prednisona. Apresentou, entdo, episddios de dispneia que cursaram com dores
articulares em joelhos e tornozelos e irritacdo ocular. Referia astenia intensa, fadiga, cefaleia
holocraniana frequente de moderada intensidade, rouquidéo, dispepsia e dorsalgia.

Nos antecedentes pessoais patoldgicos, relatou suspeita de asma brdnquica na

infancia. Referia alergia a dipirona e a acido acetilsalicilico, além de intolerancia a fumaca de



cigarro. Refere banho de rio em Zona da Mata paraibana e ter residido em casa de taipa
quando crianca. Como antecedente familiar, referiu mae portadora de dislipidemia.

Ao exame fisico, estado geral regular, consciente e orientada, taquipneica, afebril e
anictérica, mucosas hidratadas e coradas. Assumia posicao ativa no leito, 68,5 quilogramas,
149 centimetros, pressao arterial de 90 X 60 mmHg. Cabeca e pescoco: hipertrofia, edema e
eritema em pavilhdo auricular esquerdo e presenca de nddulo doloroso a palpagédo, com cerca
de 1,5 cm. Oroscopia: hipertrofia de tonsila palatina esquerda sem lesdo estrutural.
Rinoscopia: desvio do septo nasal para esquerda, espessamento de aspecto granuloso em
corneto inferior direito e septo nasal bilateral, com boa passagem de ar. Cadeias ganglionares
ndo palpaveis.

Ao exame do aparelho cardiovascular constatou-se ritmo cardiaco regular em dois
tempos, bulhas normofonéticas, sem sopros, 76 batimentos por minuto (bpm); e ao
respiratorio, expansibilidade simétrica, sem abaulamentos ou retracGes grosseiras, murmuario
vesicular presente em ambos os hemitéraces, presenca de sibilos em bases de ambos os
pulmdes, 22 incursdes respiratdrias por minuto (irpm).

Constatou-se, ao exame do aparelho gastrointestinal, abdome semigloboso,
depressivel, doloroso a palpacdo em fossa iliaca direita e esquerda e regido infraumbilical.
Auséncia de visceromegalias. Observamos ainda edema de membros inferiores (+/4+),
extremidades aquecidas e perfundidas.

Os exames complementares estéo referidos na tabela 1.



Tabela 1: Exames Realizados

Leucometria: 6800
Linfécitos tipicos: 30%
Segmentados: 63%
Eosindfilos: 2%
Linfocitos atipicos: 68%
Monacitos: 4%
Hemoglobina: 9,7g/dI
Hematocrito: 30,4%
Sodio: 147 mEqg/I,
Potassio: 4,5 mEq/I
Glicemia em jejum: 91mg/dI
Ureia: 24mg/dI
Creatinina: 0,5mg/dI
AST: 21 UI/L

ALT: 27 UI/L

Proteinas totais: 7,1 g/dI
Albumina: 3,6g/dl
Globulina: 3,5g/dl
VHS: 43mm

VDRL.: néo reagente
PPD: 0 mm

Treponema 1gG (Imunofluorescéncia): negativo
FAN: negativo
P-ANCA: negativo
C-ANCA: negativo

AST: Aspartato transaminase

ALT: Alanina transaminase

VHS: Velocidade de hemossedimentacao

VDRL.: Teste para sifilis

PPD: Teste para tuberculose

FAN: Fator antinuclear

P-ANCA: Anticorpo anti-citoplasma de neutréfilo padréo perinuclear
C-ANCA: Anticorpo anti-citoplasma de neutréfilo padréo citoplasmatico

Foi submetida ainda a videolaringoscopia (que evidenciou presenca de lesGes
nodulares em subglote bilateralmente, estando as pregas vocais mdveis e sem lesdes) e a

espirometria (que evidenciou leve disturbio ventilatorio obstrutivo, com variagdo isolada e



significativa de volume ap6s uso de 400mcg de salbutamol). A radiografia de torax (figura 1),

aspecto radiografico normal.

FIGURA 1: Radiografia de torax

A tomografia computadorizada (TC) de térax, estruturas dsseas integras. Auséncia de
adenomegalia mediastinal e/ou hilar. Discreta opacidade intersticial no segmento lingular
inferior, com aspecto residual. Restante do parénquima pulmonar normotransparente.

(FIGURA 2).

FIGURA 2



A TC dos seios da face, desvio do septo nasal para a esquerda; lesdo de tecidos moles
de limites imprecisos, envolvendo a porcdo anterior do septo nasal e a regido anterior das
fossas nasais. Medidas: 2,1 x 2,6 cm (transverso X longitudinal); discreto espessamento da
mucosa do seio esquerdo; demais seios paranasais normotransparentes; complexo Ostio-
meatal sem anormalidades.

Na biopsia do nodulo auricular (FIGURA 3), a macroscopia observou-se nodulo
tecidual medindo 0,9 x 0,6 cm. A superficie externa do material examinado era cinza,
recoberta parcialmente por retalho cutaneo fusiforme medindo 1,0 x 0,2 cm. Superficie de
corte compacta. A microscopia, dermatite crénica com intensa reacdo plasmocitica. Auséncia

de atipias celulares.

FIGURA 3

Apos realizagdo dos exames e considerando-se o contexto clinico, confirmou-se o
diagnédstico de policondrite recidivante com comprometimento da cartilagem bronquica,
causando o quadro de asma. Iniciou-se tratamento com metotrexate 12,5 mg semanal e acido
folinico 15 mg semanal. Paciente retornou apds 30 dias com melhora significativa, sendo
encaminhada para acompanhamento no ambulatorio de reumatologia e pneumologia com

orientacdo do uso de nebulizacdo com SF 0,9% e fenoterol em caso de dispneia.



DISCUSSAO

A policondrite recidivante é uma doenca multissisttmica rara, de etiologia

desconhecida, caracterizada por episodios de inflamacdo da cartilagem e degeneracédo

progressiva do tecido cartilaginosolo.

No caso relatado, a paciente retardou bastante a procura por servico médico, como
acontece na maioria dos casos descritos na literatura?’. Com a evolugdo da doenca apresentou
posteriormente lesdo papulosa em face e aumento de partes moles em regido anterior do septo
e fossas nasais, sinalizando agora comprometimento da cartilagem nasal que faz parte do
processo patoldgico da doenca descrita, podendo resultar em deformidade do tipo nariz em
sela'. Inicialmente foi diagnosticada como portadora de asma bronquica e introduzido o uso
de corticoide oral, o que modificou bastante a evolugo natural da doenca™.

No caso descrito houve um comprometimento brando das articulacdes, embora a
literatura descreva que a artrite seja uma das manifestacdes mais importantes desta patologia®.
Provavelmente, o uso do corticoide tenha impedido o desenvolvimento classico do
comprometimento das articulagbes, tendo a paciente apresentado apenas episodios de
artralgias de joelhos e tornozelos até o momento da publicacio deste caso. A consulta
oftalmoldgica, evidenciou-se discreta episclerite, com comprometimento da pressdo ocular, o
que corrobora achados oftalmoldgicos descritos na literatura®®,

Os sintomas respiratorios sao incomuns e podem ser potencialmente fatais, devido ao
colapso das vias aéreas por dissolucdo dos anéis cartilaginosos da traqueia e dos bronquios™.

Os mecanismos da obstrugdo das vias aéreas incluem o achado de: (1) edema
inflamatorio causando estreitamento das vias aéreas na fase ativa; (2) destruicdo progressiva
da cartilagem laringea, traqueal e bronquial causando colapso dindmico das vias aéreas na

fase precoce; e (3) formacédo de tecido fibroso causando contracdo cicatricial em um estagio



mais tardio™>. O mecanismo predominante da obstrucdo expiratéria é a anormalidade
estrutural das vias aéreas e ndo a diminuicdo da forca elastica pulmonar®.

Na literatura existem poucos casos descritos que relacionam diretamente a policondrite
com asma bronquica®®; a grande maioria relata processo inflamatério recorrente das
cartilagens do trato respiratorio com dispneia e estridor inspiratério, formando um quadro de
“asma-simile™.

No caso descrito a paciente apresenta, como manifestacdo respiratéria, um quadro de
asma bronquica confirmado pela espirometria. Esta asma é decorrente de uma provavel
condrite dos brénquios menores. Este achado demonstra a raridade do caso descrito, 0 uso do
corticoide oral controlava parcialmente a atividade da policondrite e prejudicava o diagnostico
da asma brénquica, podendo ter sido o fator responsavel pela evolucdo mais branda deste
caso, que nao apresentou acometimento cardiovascular e articular significativo.

A policondrite recidivante, por ser uma doenca rara, é pouco conhecida pelos clinicos,
sendo na maioria das vezes mal diagnosticada®. Sua associagdo com asma bronquica tornou o
diagndstico deste caso mais dificil, uma vez que existem poucos relatos na literatura desta
forma de acometimento™.

O emprego do corticoide e 0 uso do metotrexate ttm demonstrado ser de grande

utilidade na evolugéo desta doenca e na prevencdo de complicagbes quando sdo iniciados no

momento OpOI’tUﬂOlO.

O reconhecimento precoce desta doenca, assim como de suas potenciais complicagdes,
é 0 segredo para que se estabeleca uma conduta terapéutica adequada e a publicacdo deste

caso teve 0 objetivo de demonstrar mais uma forma de apresentacdo desta rara patologia.
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