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Resumen

Objetivo: Describir el comportamiento clinico y paraclinico de la PR en la poblacion
colombiana y comparar nuestros resultados con otras series publicadas.

Materiales y métodos: Estudio descriptivo observacional de 19 casos de PR presentados
en 4 centros de reumatologia del pais durante los 1iltimos 10 arios. Los pacientes cumplieron
con el diagndstico de PR de acuerdo al pardmetro establecido. Se obtuvo la frecuencia de
todas las manifestaciones de la enfermedad y se compararon los hallazgos con 9 series de
pacientes con PR publicadas en la literatura entre 1966 y 2007.

Resultados: La edad promedio fue 46 afios. Se observé una relacion por género de 4:1
a favor del sexo femenino. El segquimiento se realizé por 4 afios en promedio. La primera
manifestacion de la enfermedad fue condritis auricular en el 89%, y fue la manifestacion
mds frecuente al presentarse en la totalidad de los casos. Respecto otras series publicadas,
se encontré una menor frecuencia de artritis (21%), compromiso ocular (10%) y
dermatoldgico (10%). El compromiso renal (10%), neurolégico (5%) y la asociacion con
otras enfermedades autoinmunes (50%) tuvieron la frecuencia esperada. No se observé
compromiso cardiovascular en esta serie. EI 100% de los pacientes recibieron corticoides.
Adicionalmente el 57% recibieron terapia inmunosupresora asociada. La mortalidad fue
del 10% por complicaciones asociadas a la PR.

Conclusiones: En este estudio, a diferencia de otras series de origen caucdsico y oriental,
observamos unaclarapredominanciadel género femenino, el compromiso extracartilaginosoes
menos frecuentey lacondritis auricular es nuestramanifestacion inicial mds importante. Estos
hallazgos podrian ser el reflejo de diferencias genéticas, inmunolégicas o ambientales.
Palabras claves: Policondritis recurrente, condritis, vasculitis, corticoides.
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Abstract

Objective: Todescribe clinical and paraclinical involvement in RP in a Colombian population
and compare it with another series previously published.

Methods and materials: Retrospective review of 19 cases of RP presented in 4 rheumatology
centers in our country in the last 10 years. All patients met diagnostic criteria previously
established. In every case, each clinical feature was analized and then compared with another
9 series of RP previously published between 1966 y 2007.

Results: Mean age at diagnosis was 46 years. A female predominance was observed in
a relation 4:1. Mean follow-up was 4 years. Auricular condritis was the initial clinical
feature in 89% of patients and finally was observed in the 100% of our report. Compared
with other series, we found less frequently arthritis (21%), ocular (10%) and dermatologic
involvement (10% ). Renal and neurologic involvement and the association between RP
and another autoimmune disorder were found in the expected frequency. We not observed
any cardiovascular involvement in our serie. All of the patients received corticosteroids
and 57% had had another immunosuppressive medication. Observed mortality was 10%
by complications associated to RP.

Conclusions: In contrast with another series from Caucasian and Oriental population, we
observed a marked predominance of female sex, a minor frequency of systemic involvement
and auricular condritis is our most frequent initial clinical feature. Probably, these findings

INTRODUCCION

La policondritis recurrente (PR) es una en-
fermedad inflamatoria sistémica poco fre-
cuente que afecta de forma predominante el
cartilago, pudiendo comprometer sus 3 tipos:
hialino, eldstico y fibroso. El compromiso
clinico es mds frecuente en regién auricular,
nasal, tracto respiratorio, articular, ocular y
vestibulococlear (1). La incidencia anual de
la enfermedad se estima en 3.5/1°000.000,
siendomds frecuenteenlaquintadécadadela
vida, con distribucién igual por géneros (2).

La primera descripcién de la enfermedad
fuerealizada por Jacksh-Wartenhorsten 1923
(3), texto original en el que se consideraba
esta patologia como una policondropatia
degenerativa. Este término fue reemplazado
en 1960 por el actual cuando Carl Pearson
y colaboradores describieron la naturaleza
episédica de la enfermedad (4). Luego,
en 1975, Arkin y Masi (5) proponen los
primeros criterios diagnésticos para la en-
fermedad, aunque los desarrollados por
McAdam un afio después obtuvieron mayor

are the result of a different genetic, immunological and environmental background.
Key words: Relapsing polychondritis, chondritis, vasculitis, corticosteroids.

reconocimiento (6). De acuerdo con estos
criterios, se consideraba que para realizar el
diagnoéstico de PR una persona debia tener al
menos 3 de los siguientes 6 criterios, siempre
acompafiados por evidencia histolégica de
condritis: 1) condritis auricular bilateral
recurrente; 2) poliartritis inflamatoria sero-
negativa no erosiva; 3) condritis nasal; 4)
compromiso ocular (conjuntivitis, queratitis,
escleritis, epiescleritis, uveitis); 5) condritis
del tracto respiratorio (cartilagos laringeos
y /o traqueales) y 6) disfuncién coclear y/o
vestibular (pérdida auditiva neurosensorial,
vértigoy / o tinitus). Posteriormente Damiani
y Levine (7) modifican estos criterios y pro-
ponen los que hasta ahora se utilizan con
mayor frecuencia enla préctica diaria. Segtin
estos criterios, se considera el diagnéstico de
PR si una persona cumple cualquiera de las
siguientes 3 condiciones: 1) Presencia de 3 o
mas criterios de McAdam, 2) condritis en 2
de 3 sitios separados o 3) condritis de un sélo
sitio con confirmacién histolégica.
Enlaactualidad existe suficiente evidencia
respectoaquelaautoinmunidad esunevento
claveenlapatogénesis delaenfermedad. Este
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hecho sereflejaenlapresencia deanticuerpos
contra coldgeno tipo II, IX y XI (8) y otras
proteinas de la matriz extracelular como
la matrilina-I, un componente importante
del cartilago traqueal y en menor medida
del nasal y auricular. La presencia de estos
autoanticuerpos se asocia a compromiso
respiratorio en el 69% de los casos (9). Asi-
mismo, en tejidos afectados se han detectado
depésitos de inmunoglobulinas y comple-
mento. De otra parte, se ha encontrado una
asociacion entre PR y el antigeno HLA-DR4
(10) y coexistencia de PR con varias enfer-
medades autoinmunes hasta en el 30% de
pacientes (11).

En este estudio presentamos 19 casos de
pacientes colombianos con PR, y se compara
el comportamiento de la enfermedad en
nuestro medio con el de otras poblaciones.
Este articulo se constituye en la serie de
casos mds grande que se ha publicado en
Latinoamérica sobre PR.

MATERIALES Y METODOS

Serealizéunestudiodescriptivoobservacional
en el que se revisaron diecinueve casos de
PR que fueron diagnosticados en Colombia
desde 1997 hasta 2007, provenientes de 4
centros reumatoldgicos de referencia. Las
historias clinicas fueron revisadas cuida-
dosamente. El diagnéstico de PR se realizé

de acuerdo con la modificacién que Damiani
y Levine propusieron sobre los criterios de
McAdam.

Se excluyeron aquellos pacientes que tu-
vieranunaenfermedad autoinmune asociada
que pudiera originar confusién conel cuadro
clinico de la PR.

Se realiz6 una revisién detallada de los
casos de PR publicados desde 1966 hasta
2007 usando los buscadores OLD MEDLINE,
PUBMED y LILACS. Articulos que incluyeron
a cinco pacientes o mds fueron analizados y
comparados con la serie colombiana.

RESULTADOS

De acuerdo con el criterio propuesto se
encontraron 19 pacientes con PR, en su ma-
yorfa mujeres (n=16). La edad promedio
al momento del diagnéstico fue 46.8 afios
(intervalo 21-74). La condritis auricular
fue la manifestacién inicial mds frecuente
(n=17), seguida por el compromiso nasal y
deltractorespiratorio. Respectoal cuadro cli-
nico, la condritis auricular se present6 en la
totalidad de pacientes delaserie, seguido por
compromiso nasal (47%), traquebronquial
(42%), articular (21%), ocular (10%), vestibular
(31%), coclear (26%), cutdneo (10%), renal
(10%) y neurolégico (5%). Adicionalmente
se observé pérdida de peso no explicada en
2 pacientes (ver tabla 1).

Tabla 1
Caracteristicas generales de 19 pacientes con PR
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Caracteristicas demograficas

Edad promedio al inicio (afios) 46.8 21-74
Género femenino(%) 84 (n=16)
Duracién promedio seguimiento (afios) 3.84 1-10
Manifestaciones clinicas (%)

Episodios de condritis 3.31 1-12
Condritis auricular 100 19
Artritis 21 4
Condritis nasal 47 9

Continua...
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Compromiso ocular 10 2
Condritis tracto respiratorio 42 8
Disfuncién vestibular 31 6
Hipoacusia 26 5
Compromiso en piel 10 2
Compromiso cardiovascular 0 0
Compromiso renal 10 2
Compromiso neurolégico 5 1
Pérdida de peso 10 2
Paraclinicos

Aumento de VSG* NR NR
Anemia 26 5
Trombocitosis 0 0
Tratamiento

Esteroides 100 19
Metotrexate 47 9
Dapsona 31 6
Ciclosporina 26 5
Ciclofosfamida 10 2
Azatioprina 5 1
Infliximab 10 2
Complicaciones

Muerte 10 2
Colapso traqueal 10 2
Traqueostomia 10 2
Enfermedades autoinmunes asociadas 47 9
Tiroiditis de Hashimoto 26 5
Escleroderma lineal 5 1
Vasculitis leucocitocldstica 5 1
Sarcoidosis 5 1
Sindrome autoinmune mdltiple 5 1

*VSG = Velocidad Sedimentaciéon Globular.

Fuente: Historias clinicas.

Respecto al compromiso auricular, se en-
contr¢ inflamacién predominantemente del
trago, respetando undnimemente el 16bulo
de las orejas. La inflamacién nasal repetitiva
durante el tiempo de seguimiento se relacioné
con el desarrollo de nariz en silla de montar
en 3 de 9 pacientes. Encontramos artritis
s6lo en 4 pacientes, lo que corresponde al
21% de la poblaciéon. Las manifestaciones
dermatolégicas encontradas en 2 pacientes
corresponden a condrodermatosisnodulary
vasculitis leucocitocldstica respectivamente.
Asimismo, la presencia de glomerulonefritis
y proteinuria en 2 pacientes hace parte de
la alteracién renal encontrada en esta serie.

Adicionalmente, un paciente present6 un
cuadro de focalizacién neurolégica con ptosis
palpebral, seguidaluego porhemiparesiaipsi-
lateral sin evidencia de isquemia cerebral.
Seis de los 19 pacientes de nuestra serie
tuvieron algiin antecedente importante de
trauma de tipo mecdnico que estuvo asociado
alaaparicionde PR.En3deelloshubo trauma
tisico previo al desarrollo de la enfermedad,
2 en orejas y 1 en nariz, pacientes que con
un intervalo de tiempo entre 1 y 3 meses
desde el momento del trauma presentaron
el primer episodio de condritis. En otro caso,
una paciente fueintervenida quirtrgicamente
por rinoplastia con implante “Goretex”, y 2
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meses después presentd infeccién local por
S. aureus, seguida por condritis auricular y
artritis periférica. Finalmente, otra paciente
con piercing en la nariz debuté con estenosis
subglética 3 meses después de la colocacion
del mismo.

Entre las alteraciones paraclinicas lo mas
frecuente fue la elevacién de VSG, seguida
por anemia y trombocitosis.

Los corticoides fueron utilizados en el tra-
tamiento inicial de la totalidad de pacientes.
Entreellos, e163% de pacientes requirieron do-
sis altas (1 mg/kg/dia) paralograr controlar
la enfermedad, y en méds de la mitad de los
casos (57%) se utilizaron medicamentos in-
munosupresores asociados. Dentro de este
grupo, elmetotrexate fue el medicamentomads
utilizado (81%), seguido por dapsona (31%),
ciclosporina (26%), ciclofosfamida 10% y aza-
tioprina (5%). Adicionalmente, 2 pacientes
recibieron infliximab por persistencia de
la enfermedad a pesar de la combinacién
de inmunosupresores, uno con muy buena
respuesta y el otro no, el cual falleci6 como
resultado de SDRA (sindrome de dificultad
respiratoria del adulto).

Durante el seguimiento se observaron
multiples recaidas (3.3 en promedio, intervalo

Tabla 2

1-12) y las complicaciones mds severas ob-
servadas se relacionaron con el compromiso
respiratorio,y se encontré colapso traqueal
con requerimiento de traqueostomia en 2
pacientes. Adicionalmente, dos pacientes
murieron por complicaciones pulmonares
relacionadasa BOOP (bronquiolitis obliteran-
te con neumonia organizada) y SDRA (ya
mencionado).

Ennuestraserie, 9 pacientes han presenta-
do enfermedades autoinmunes asociadas,
siendola mds frecuentela tiroiditis de Hashi-
moto, que se observé en 5 pacientes. En
otros 3 casos se asocié a escleroderma lineal,
vasculitis leucocitocldstica y sarcoidosis
respectivamente. En el caso restante, la PR hi-
zo parte deunsindrome autoinmune multiple
asociado a sindrome antifosfolipido, sindro-
me de Sjogren y hepatitis autoinmune.

De otra parte, en un paciente se encontro
antecedente de leucemia mieloide crénica,
trastorno que en informes previos se ha aso-
ciado a PR.

Alcomparar estaserie conotras publicadas
llama la atencién una menor frecuencia
de manifestaciones sistémicas, asi como la
ausencia completa de compromiso cardio-
vascular (ver tabla 2).

Comparacién de caracteristicas de pacientes con PR en diferentes series

Michet | Trentham | Zeuner | McAdam | Kong | Gergely]Jr| Bachor |Nakamuru l;/leza- SPr?S(;IBt(;
etal, 1986 | etal, 1998 | etal, 1997 | etal., 1976 | etal,, 2003 | et al,, 2003 | etal, 2006 | etal, 2003 | ° "0 |7
() (13) (15) (6) (12) (11) (19) (20) ('1'4)
: . . . USA- . o .
PAIS USA USA Alemania USA Singapur | Hungria . Japén México | Colombia
Alemania
NP° pacientes 112 66 62 159 12 7 9 8 5 19
Caracteristicas
demogrificas
Edad de inicio 51 46 47 44 34 40 52 41 40 46
Género femenino (%) 49 74 41 90 75 57 44 62 100 84
Duracién (Rango) 6 8 NR NR 8 NR NR NR 4 4
Continia...
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Manifestaciones

clinicas

Condritis auricular 85 95 94 89 83 85 88 88 100 100
Artritis 52 85 53 81 75 100 33 37 80 21
Condritis nasal 54 48 57 72 33 57 NR 62 60 47
Compromiso ocular 51 57 50 65 67 71 22 75 80 10
rcez;ijfizado 48 67 30 56 50 ) 11 37 60 o)
S;zfirzfr " 13 53 23 NR ) 0 2 25 NR 31
Hipoacusia 30 42 19 46 17 28 55 NR 40 26
Compromiso en piel 28 83 24 17 0 0 0 12 20 10
S::;Ei‘:;‘;z?ar 6 8 23 8 28 NR 0 20 0
Compromiso renal 13 NR 6 NR 0 14 11 0 20 10
f;’ﬂg’gio 0 NR 10 NR 0 0 NR 0 0 5
Paraclinicos

Anemia 55 NR 41 42 NR NR 20 26
Elevacion VSG 82 NR 83 85 NR NR 60 NR
Trombocitosis NR NR NR 28 NR NR 0 0
Tratamiento

Corticoides 71 100 75 100 85 100 NR 100 100
Metotrexate NR 46 41 28 0 NR 40 50
Otros medicamentos 8 46 66 57 0 NR 80 57
Complicaciones

Muerte 10 4 23 0 14 NR NR 0 10
Traqueostomia NR 4 42 28 NR NR 0 5
Colapso traqueal 23 9 42 14 NR NR 0 10

Fuente: Historias clinicas.
DISCUSION

Enlaliteraturasehaninformado cercade1.000
casos de PR, la mayoria como casos aislados.
Las pocasseries grandes que se han publicado
provienen de poblaciones caucdsicas, en
las cuales, aparte de la condritis auricular,
nasal y del tracto respiratorio, hay una alta
incidencia de artritis, compromiso ocular y
dermatolégico. Recientemente Kongetal. (12)
publicaron la primera serie de casos de PR
en poblacién oriental, y encontraron que la
severidad de la enfermedad probablemente

es mayor en estos pacientes, al observarse
que el 42% presenté colapso traqueal con
necesidad de traqueostomia, cifra muy
superior al 9% informado en la serie de
Trentham (13). Este hallazgo deja entrever
que asi como sucede en otras enfermedades
autoinmunes, la PR puede variar su compor-
tamiento clinico de acuerdo con el grupo
étnico en que se evalte. Por ejemplo, usual-
mente se hainformado unarelacién1:1enla
distribucién delaenfermedad por género, sin
embargo, en Latinoamérica existe una clara
predominancia de PR en el género femenino
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de acuerdo con la serie de 5 casos publicada
en México por Meza-Junco et al. (14), en la
cual todoslos pacientes fueron mujeres, hecho
que concuerda connuestraserie, conlo quese
aprecia una relacién mujer-hombre de 4:1.

Comparadoconestaserielatinoamericana,
ademds deencontrar unamayor frecuenciade
laenfermedad en mujeres, demodosimilarla
condritis auricular fue nuestra caracteristica
mads frecuente al encontrarla en la totalidad
de los casos, tal como fue informado en esta
serie. Este hecho es importante porque en
Latinoamérica la PR es una enfermedad que
usualmente debuta con condritis auricular, lo
cualmarcadiferencia con grandes series como
la de Michet et al. (1), en la cual la condritis
auricular sélo se present6 en el 39% de los
casos al inicio de la enfermedad, asi como
en la descripcion cldsica de McAdam et al.
(6), en la cual s6lo el 26% de pacientes tenia
condritis auricular al inicio del cuadro.

No obstante, nuestra serie contrasta en
otrosaspectos conlaserie de Meza-Juncoetal.;
por ejemplo, nosotros encontramos unamenor
frecuenciadeartritis (21 vs.80%), compromiso
ocular (10vs.60%)y sintomas constitucionales
como pérdida de peso (10 vs. 60%).

Llamativamente, esta divergencia perma-
nece cuando se compara nuestra serie con
otras. Nuestro informe de artritis es menor
comparado con el 85% informado en la serie
de Trentham, el 81% enlaserie de McAdam, el
75% enlaserie de Kong (12) y el 53% enlaserie
de Zeuner (15). Asimismo, encontramos una
baja frecuencia de compromiso ocular (10%)
comparado con el 67 y 65% encontrado en la
serie de Kong y McAdam respectivamente.
Finalmente observamosunamenorfrecuencia
comparativade compromiso dermatolégicoy
unaausencia de compromiso cardiovascular,
como se puede observar en la tabla 2.

En cuanto a complicaciones de la enfer-
medad, en nuestra serie encontramos un

Salud Uninorte. Barranquilla (Col.) 2007; 23, (1): 1-8

comportamiento similar a la mayoria de se-
ries analizadas, pero difiere de la poblacién
oriental, en la cual la enfermedad tiene un
comportamiento mds agresivo, conunmayor
ntimero de pacientes que presentaron colapso
traqueal y requerimiento de traqueostomia.

Curiosamente, en 4 pacientes de nuestra
serie el desarrollo de la condritis estuvo
claramente relacionado con un antecedente
reciente de trauma en el cartilago. El trauma
ha sido propuesto como un posible factor
desencadenante en el desarrollo de PR (16-
17), dado que la alteracién de la estructura
cartilaginosa podria permitir la exposicién
de epitopes criticos, favoreciendo de este
modo una respuesta autoinmune. Esta serie
de4 pacienteshasido publicada previamente
(18).

Enelmomento, nuestraserie se constituye
en el mayor informe de casos publicado en
Latinoamérica. No obstante, una limitacion
de este estudio es el menor tiempo de
seguimiento a los casos en relacién con otras
series, lo que podria afectar la aparicién de
manifestaciones o complicaciones tardias de
la enfermedad. Sin embargo, consideramos
que esta serie permite identificar diferencias
reales cuando se compara el comportamiento
de la PR en nuestra poblacién con otras po-
blaciones, lo que probablemente es el reflejo
de diferencias genéticas, inmunolégicas y
ambientales. Se requieren, por tanto, estu-
dios que analicen en mayor detalle estos
factores.

CONCLUSION

Presentamoslaserie de casos mds grande que
se ha publicado sobre PR en Latinoamérica.
El comportamiento de esta enfermedad en
Colombia difiere en parte de lo publicado en
otrasseries. Nosotros observamos unamayor
frecuencia de la enfermedad en el género
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femenino, asi como una menor frecuencia
comparativa general en cuanto a artritis, com-
promiso ocular, dermatolégico y una ausen-
cia de compromiso cardiovascular. Estas
diferencias probablemente son el reflejo de
undiferente sustrato genético, inmunolégico
y ambiental.
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