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A. P. - 30 afios de edad. Profesion tendero. Natural de
Pueblo rico (Risaralda). Procedente de Rozo (Corregimien-
to de Palmira).

Causa de consulta: Asma y dolor en el pecho.

Enfermedad actual: Desde hace aproximadamente 15 afios
viene presentando, a intervalos muy variables, episodios de
“asma” o dificultad para respirar, agravados por dolor a los
lados del esternon y por tos seca que a su vez acentia el
dolor. Estos epidodios se acompafian de fiebre moderada,
no cuantificada, malestar general, anorexia y dolores arti-
culares, principalmente a nivel de las rodillas, sin signos
inflamatorios locales.

Otros sintomas que aqueja el paciente y que han coincidido
casi siempre con los periodos de recrudescencia de los ante-
riores, son: Inflamacién dolorosa con exudacién blanqueci-
na espesa de la parte superior de la oreja derecha, ‘“‘como
si se tratara de la picadura de un insecto”, con atrofia y
endurecimiento progresivos de la misma y estrechamiento
del orificio externo del conducto auditivo. Catarro nasal,
ronquera y a veces pérdida completa de la voz que, como
los sintomas anteriores, no regresan completamente cuando
cede el periodo agudo de enfermedad; durante uno de estos
““catarros’’ y en el curso de 2 o 3 dias, ocurrio el hundi-
miento y deformidad de la nariz que existe en la actualidad.
Inflamacién de los ojos que se manfiesta con enrojecimien-
to, ardor y fotofobia, casi siempre unilateral y sin supura-
cién

El enfermo ha sido tratado como un asmatico, desde el
comienzo de los sintomas, sin que las mas de las veces haya
notado ningtin efecto favorable; en cambio si afirma haber
tenido remisiones espontaneas.

Antecedentes personales: Condiciones socioeconémicas re-
gulares; a la edad de 8 afios padeci6é de “Erisipela” y luego
estados catarrales frecuentes; cuando se inici6 la enferme-
dad actual el médico le aconsejé6 cambiar de clima, motivo
por el cual se traslad6 de su pueblo natal al Valle del Cauca,
donde puso un negocio de tienda. No fuma y bebe muy
ocasionalmente bebidas alcohdlicas.

* Internista del I.C.S.S. y Hospital de San Juan de Dios.
g Dermat6logo del I.C.S.S.
***  Otorrino del I.C.S.S., H.U.V. y Hospital de San Juan de Dios.

Antecedentes familiares: Dice que.la abuela y dos tias
sufrieron de ‘“Asma” pero no suministra otros detalles.

EXAMEN FISICO

Mestizo enflaquecido, en quien llama la atencion una
marcada disminucion del tono de la voz, una respiracion
dificultosa y algo superficial, asi como una-atrofia de la
oreja derecha y una deformidad de la nariz “‘en silla de
montar”. (Grafica 1).

Grifica 1. Fotografia del paciente mostrando las tipicas deformida-
des de la oreja y la nariz.

Talla: 1.62 mt, Peso : 55 Kg T. A. :100/70 Pulso: 80/min.-
Temp: 370C,

Cabeza: Craneo normal. Oido izquierdo clinicamente nor-
mal, b ;
Oido derecho: El pabelldon auricular esta atrofiado, de-
formado y endurecido, en su porcion cartilaginosa, con-
servandose el lobulo de aspecto y consistencia normales;
(Grafica 1) el conducto auditivo externo esta estrecha-
do, pero permeable y deja salir un exudado blanquecino,
espeso. El timpano es de aspecto normal,

Diapasones: - Weber izquierdo. Rinne positivo en ambos
oidos. i
Audiometria: Hipoacusia moderada, para las frecuencias
graves, en el oido izquierdo. :
Ojos: Aspecto, movimientos y reflejos oculares normales.
Durante el primer examen no hay ninguna patologia
ocular, pero en uno de los controles ulteriores se encuentra
un proceso de Episcleritis del ojo derecho.

Nariz: Deformidad en silla de montar por ausencia del
cartilago cuadrangular en su parte superior, ya que en
la inferior persisten zonas duras, aunque sin evidencia de




calcificaciones. La mucosa nasal es de aspecto normal,
hay buena ventilacién y no se observan secreciones patolo-
gicas.

Boca: Lengua htumeda y limpia. Dentadura en aceptable
estado. Amigdalas encastilladas y normales. Buena movili-
dad del paladar.

Laringoscopia indirecta: Edema marcado del aritenoides
izquierdo, el cual se moviliza muy poco. La cuerda vocal
esta practicamente fija, en situacion casi mediana. Al provo-
car la adducién de las cuerdas se aprecia un espacio entre
ellas, lo cual altera la intensidad y el timbre de la voz. La
luz glética es amplia como para explicar la disnea del
paciente.

Cuello: Normal, no se palpan ganglios ni bocio. Los carti-
lagos laringeos-tiroides y cricoides- son normales a la palpa-
cion.

Toérax: Aspecto ligeramente enfisematoso y discreto tiraje
intercostal. Dolor a la presién de los cartilagos costales; el
dolor se produce espontineamente durante la inspiracion.
Respiracion ruda y ocasionales sibilancias inspiratorias di-
seminadas por ambos campos pulmonares.

Abdomen: Normal; no se palpan masas ni visceromegalias.
Extremidades: Normales; no hay fenémenos inflamatorios
articulares ni el paciente acusa artralgias en el momento del
examen.

Grifica 2. Imagen radiogrifica de aneurisma y calcificaciones de la
aorta, en la porcién del cayado.

LABORATORIO

Hemoglobina: 12 Gr. Hematocrito: 437% Eritrosedimen-
tacion: 39mm/hora Leucocitos: 7.500 Neutrofilos: 66 %
Eosinéfilos: 5 ¢ Linfocitos: 297

7%

Aglutinacion para Células L. E. : Negativa

Prueba R. A. : negativa

Serologia (V.D.R.L.) : negativa

Proteinas: 8,60Gr.”2 Albuminas: 4.34 Gr.% Globulinas:

4,26 Gr.% Electroforesis: Albiminas: 51 G
51% G. Alfa 2: 10.6% G. Beta: 11.9 % G. Gamma:
21,4 %

N. ureico: 10 mg% Creatinina: 1 mg.% Ac. trico:
6,56 mg ;a

Glicemia: 100 mg% (Folin) -

Calcio: 10.9 mg % Fésforo: 4.3 mg. %

Transaminasa piravica: 9 Us. Transaminasa oxaloacética:

18 Us.

ELECTROCARDIOGRAMA

Ritmo: sinusal Frecuencia: 98/min. PR: 0.14 seg. QRS:
0.06 seg. AQRS:+ 60°QT: Valor medio. Trazo en limites
normales.

RADIOLOGIA

La radiograffa comparativa de orejas muestra la alteracién
de la arquitectura de la oreja derecha, por atrofia y calcifi-
caci6én de la misma.

La radiografia del torax revela la existencia de un gran
aneurisma del cayado aodrtico, con algunas placas de calcifi-
cacién en su pared. (Grifica 2). A este respecto cabe recor-
dar que el paciente solo tiene 30 afios de edad y tanto la
anamnesis como la reaccion seroldgica descartan toda posi-
bilidad de una Lues.

Se practico una tomografia de laringe que muestra una
cuerda vocal derecha completamente normal, mientras la
izquierda esta infiltrada, junto con el correspondiente seno
piriforme; (Gréafica 3) estos hallazgos coinciden con los de
la laringoscopia indirecta.

Grifica 3. Tomografia de la laringe que muestra la deformidad por
infiltraci6n de la cuerda vocal y el seno piriforme izquierdos,
mientras del lado derecho se conserva la estructura normal de estos
organos.

.




PATOLOGIA

Una biopsia de la parte superior de la oreja afectada revela
el reemplazo del tejido cartilagionoso normal,por hueso
esponjoso. (Grafica 4).

DIAGNOSTICO

Comparando el cuadro clinico de la enfermedad, tomado
de las distintas referencias bibliograficas, con los sintomas
y hallazgos clinicos y paraclinicos del paciente, no cabe
duda de que nos encontramos ante un caso de los mas
tipicos de POLICONDRITIS RECURRENTE, con todas sus
manifestaciones caracteristicas auriculares, nasales, condro-
costales, laringotraqueales, oculares, etc., a las cuales se
agrega el hallazgo de un aneurisma aértico, no atribuible a
otra enfermedad y que constituye uno de los contados
casos descritos en la literatura. Ademas hemos encontrado
compromiso de la cuerda vocal y del seno piriforme izquier-
dos, con la correspondiente alteracion de la intensidad y
timbre de la voz.

TRATAMIENTO

El paciente ha sido tratado, desde que se hizo el reconoci-
miento de su enfermedad, con Prednisona a dosis variables
entre 15 y 30 mg./dia. Las dosis minimas que hemos en-
contrado suficientes para mantenerlo en aceptables condi-
ciones, aunque no completamente asintomatico, son de
20 mg. diarios.

En mids de una ocasién hemos intentado suplir la Predniso-
na con otros antiinflamatorios, como la Fenibultazona y la
Indometacina, con resultados bastantes desfavorables,porlo
que podemos concluit que los esteroides siguen siendo
el tratamiento de eleccion.

DISCUSION

Hemos hecho unarevisién de los 60 casos de Policondritis recu-

rrente publicados hasta ahora en la literatura médica mun-
dial, La primera referencia bibliografica data de 1923 cuan-
do el médico vienés Jacksch Wartenhorst describid, con el
nombre de Policondropatia, ‘““un sindrome caracterizado
por inflamacién dolorosa de las orejas, deformidad de la
nariz en silla de montar y poliartralgias”.

Las ulteriores publicaciones sobre la enfermedad se han
hecho empleando sucesivamente las denominaciones de
Condromalacia, Policondritis Cronica Atrofiante, Pericon-
dritis Reumdtica, Policondritis Condrolitica y Policondritis
Recurrente.

Nos da la impresién de que este es el ‘primer caso descrito
en Colombia de esta rara enfermedad y de que se trata del
segundo en la América Latina. El primero de que tengamos
noticias fue el publicado en el Acta Médica Argentina de
Mayo de 1.970

MANIFESTACIONES CLINICAS

La Policondritis recurrente es una enfermedad. sistémica.

Grifica 4., Cuadro histoldgico de biopsia de la oreja mostrando la
ausencia de tejido cartilaginoso, el cual ha sido reemplazado por
hueso esponjoso.

consistente en la inflamacién de los 6rganos constituidos
por tejido cartilaginoso y caracterizada clinicamente por
un cuadro febril asociado a alteraciones de la porcion
cartilaginosa de las orejas, nariz, costillas, laringe, traquea,
bronquios y articulaciones. En menor grado pueden ser
afectados otros tejidos no cartilaginosos vy, es asi como,
han sido descritos: Episcleritis, Iridociclitis, Cataratas,
trastornos de la audicién, Anemia, alteraciones de la fun-
cién hepatica, Miocarditis, Insuficiencia de la valvula adrtica
y Aneurisma del Cayado.

El comienzo de la enfermedad puede ser fulminante, €n
forma de una bronquitis severa, inclusive con colapso
traqueal y muerte rapida por asfixia. En las demas ocasio-
nes se inicia con un cuadro infeccioso febril, acompafado
de artralgias, inflamacién dolorosa de las orejas, rinitis,
dolor a nivel de los cartilagos costales, disnea, tos, ronquera
de la voz e irritacién de los ojos. Todas estas manifestacio-
nes se presentan en forma simultinea o sucesiva, pero
siempre por periodos variables de exacerbacién y remision.

Los sintomas y hallazgos clinicos de la enfermedad, por
orden de frecuencia, son los siguientes:

La inflamacién del cartilago auricular (90 % de los casos),
bilateral en la mayoria de los casos, se manifiesta por
enrojecimiento, edema y dolor de la porcién cartilaginosa
de la oreja, mientras su ldbulo, carente de cartilago, perma-
nece indemne; este hecho es muy valioso para el diagnosti-
co diferencial de la enfermedad. El conducto auditivo
externo se estrecha, por extensién del edema y da salida,
como el resto de la oreja, a un exudado blanco o amarillen-
to espeso. A medida que se repiten los episodios inflama-
torios, lo cual sucede como dijimos antes a intervalos
muy variables, la oreja se va deformando en forma muy
tipica, por atrofia y calcificacién del cartilago de la
misma.

La inflamacién del cartilago nasal (86 4 de los casos) pue-

de manifestarse por fendémenos de Rinitis, con rinorrea y
epistaxis; sinembargo,en la gran mayoria de los pacientes ,



ocurre la desaparicién del tabique y la correspondiente
deformidad “en silla de montar”, en el transcurso de 203
dias de uno de los episodios de recurrencia de los demas
sintomas de la enfermedad, sin que a veces se presenten
otros fenémenos inflamatorios locales de la piel y mucosa
nasales.

La fiebre (84 % de los casos) suele acompafiar a los episo-
dios de mayor actividad de la enfermedad, siendo su inten-
sidad moderada y sus otras caracteristicas variables. .

Artropatias (80% de los casos) se presentan en formas
muy variadas, desde simples artralgias - lo mas frecuente -
hasta cuadros de Artritis franca, algunas veces indistingui-
bles de la Artritis reumatoidea.

El comproiniso laringotraqueobronquial (76 % de los ca-
sos) consiste casi siempre en disnea inspiratoria, ronquera
y tos seca persistente, sintomas que suelen anticiparse a las
demés manifestaciones de la enfermedad. En otras ocasio-
nes, como lo mencionamos antes, aparece un cuadro inicial
grave, como de Bronconeumonia o estenosis traqueobron-
quial, que conduce rapidamente a la muerte si no se proce-
de a la traqueostomia de urgencia.

Episcleritis y/o_Conjutivitis (64 4 de los casos) pueden
aparecer unilateral, bilateral o alternadamente y desapare-
cen sin dejar secuelas, al sobrevenir la remisién de los demas
sintomas de la enfermedad. Menos frecuentemente han sido
descritos cuadros de Iridociclitis y Cataratas, atribuibles
a la Policondritis recurrente.

La inflamacién de los cartilagos costales (54% de los casos)
se traduce en dolor esponténeo y a la presion sobre dichos
cartilagos, dolor que se exacerba durante la inspiracion y
con los golpes de tos; este dolor condrocostal es, en muchos
casos, la Ginica causa de la disnea que presentan los pacien-
tes.

La sordera (48 % de los casos) se atribuia en un comienzo
a la estrechez del conducto auditivo externo, pero poste-
riormente ha sido observada en ausencia de dicha estrechez;
de ahi que, en la actualidad se interprete como debida a
inflamacién del oido medio o a alteracién de los mucopo-
lisacaridos a nivel del oido interno que, como veremos mas
adelante, es demostrable en estos enfermos.

RADIODIAGNOSTICO

El hallazgo radiografico mas constante, aunque no especifi-
co de la Policondritis, es la atrofia, calcificacién y atn
osificacién del cartilago de las orejas.

El compromiso laringotraqueal, que se manifiesta por este-
nosis de estos érganos, puede comprobarse con la ayuda de
estudios planigraficos.

Finalmente en muy contados casos, ha sido descrita la
presencia de aneurisma del cayado aortico no atribuible
a ninguna otra enfermedad.
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LABORATORIO

La prueba de laboratorio mas caracteristica de la enferme-
dad consiste en la demostracién del aumento de los poli-
saciridos 4cidos en la orina, como manifestacion de la
destruccién de tejido cartilaginoso. Esta prueba se realiza
por medio de técnicas especiales, empleando como reactivo
el Carbazole.

Los demés hallazgos de laboratorio, sin ninguna especifici-
dad y relacionados directamente con el grado de actividad
de la enfermedad son, en orden de frecuencia: Aceleracion
de la eritrosedimentacién anemia simple, hipoalbumine -
mia con hiperglobulinemia alfa 2, leucocitosis y positividad
de la prueba RA.

ANATOMIA PATOLOGICA

El cuadro histoldgico mas tipico de la Policondritis es la
pérdida de la basofilia que caracteriza al tejido cartilaginoso.
El cartilago afectado no solo se vuelve acidofilo, sino que
muestra disolucién y fragmentacién del centro hacia la
periferia e infiltracién por linfocitos y plasmodios; a medi -
da que va siendo destruido es reemplazado por colageno,
depositos de calcio y eventualmente tejido dseo.

ETIOLOGIA

La enfermedad ha sido descrita’ en todo el mundo, co-
rrespondiendo la mayoria de los casos a Europa y Nortea-
mérica, lo cual probablemente esta mas relacionado con las
facilidades de publicacién, que con la incidencia misma.
Ambos sexos son afectados en proporcién semejante, sien-
do la edad mis frecuente de su aparicién entre los 30 y los
50 afios.

La etiologia es desconocida y se han postulado 2 teorias di-
ferentes para ella: la primera trata de explicar la enferme-
dad como un proceso inmunolégico, apoyandose en los
siguientes hechos:

lo. El aparente desarrollo de anticuerpos contra el cartilago.
20. La presencia de linfocitos y plasmocitos en la reaccion
inflamatoria que rodea el proceso, tal como ocurre en los
cuadros inmunologicos.

30. La similitud del cuadro clinico y evolucion de la enfer-
medad con los de la Artritis reumatoidea.

40. La respuesta favorable al tratamiento con corticoste-
roides.

Una segunda teoria considera la Policondritis como de ori-
gen metabélico, con base en los puntos siguientes:

lo. La histoquimica ha demostrado una disminucion de los
mucopolisacaridos a nivel del cartilago, cuya excrecidn es-
ta a su vez aumentada en la orina.

20. Se ha logrado producir en conejos, la necrdlisis del teji-
do cartilaginoso, por medio de la inyeccién intravenosa
de Papaina, fenémeno que regresa con la administracion
de Cortisona.



30. El mismo cuadro anterior ha sido obtenido con el em-
pleo de dosis altas de Vitamina A, por activacién de una
enzima proteolitica endégena.

TRATAMIENTO

Los corticosteroides no curan la enfermedad, pero tie-
nen muy buen efecto sobre las manifestaciones agudas
y constituyen, en las formas mis graves, una medida
salvadora de la vida del paciente; las dosis depende
naturalmente de la intensidad y gravedad del cuadro clini-
co. Durante los periodos de remisién se acostumbran dosis
de sostenimiento de alrededor de 20 mg. de Prednisona,
con el fin de mantener al paciente libre de sintomas. Otros
antiinflamatorios como la Fenilbutazona han sido emplea-
dos, pero con resultados menos satisfactorios.
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