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RESUMO

A policondrite recidivante (PR) é uma doenga multissistémica rara, com incidéncia anual estimada em
3,5 a cada 1 milhdo de casos, marcada por processo autoimune, associado com episodios inflamatorios
na cartilagem, principalmente auricular, nasal, articulacdes periféricas e arvore traqueobrénquica. O
artigo em questdo tem o objetivo de descrever um relato de caso de uma paciente de 36 anos que
desenvolveu o quadro de PR, destacando topicos em relacdo as manifestacdes clinicas, diagndstico e
tratamento dessa condicao a fim de ampliar o conhecimento dessa rara patologia pelos profissionais de
salide. O trabalho foi desenvolvido por meio da coleta de dados de anamnese clinica, acompanhado de
revisdo de literatura, com carater qualitativo, realizado de forma retrospectiva e observacional. A
paciente apresentou dor e sinais flogisticos em quirodactilos da mao esquerda e metatarsos
bilateralmente; dor, edema e prurido em pavilhdo auricular em lado direito associados a perda da
acuidade auditiva ipsilateral; xerostomia e prurido ocular, iniciados hd 6 meses. Realizou tratamento
com corticoide sisttmico por 3 meses sem resposta terapéutica, sendo posteriormente acrescentado
tratamento com imunossupressor.

Descritores: Policondrite recidivante. Doenga autoimune.

ABSTRACT

Recurrent polychondritis is a rare multisystemic disease, with an annual incidence estimated at 3.5 per
1 million cases, marked by an autoimmune process, associated with inflammatory episodes in the
cartilage, mainly auricular, nasal, peripheral joints and tracheobronchial tree. The article in question
aims to describe a case report of a 36-year-old patient who developed recurrent polychondritis,
highlighting topics related to the clinical manifestations, diagnosis and treatment of this condition in
order to increase the knowledge of this rare pathology by health professionals. The work was developed
through the collection of data from clinical anamnesis, accompanied by a literature review, with a
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qualitative character, carried out in a retrospective and observational way. The patient presented pain
and phlogistic signs in left hand fingers and metatarsals bilaterally; pain, edema and pruritus in the right
side of the ear associated with loss of ipsilateral hearing acuity; xerostomia and itchy eyes, started 6
months ago. She received treatment with systemic corticosteroids for 3 months with no therapeutic
response, and thereafter treatment with immunosuppressant was added.

Keywords: Relapsing polychondritis. Autoimmune disorder.

INTRODUCAO

A Policondrite Recidivante (PR) é uma doenca multissistémica rara, com incidéncia anual
estimada em 3,5 a cada 1 milhdo de casos, marcada por processo autoimune, associado com episodios
inflamatorios na cartilagem, principalmente auricular, nasal, articulagbes periféricas, arvore
traqueobrénquica e/ou tecidos com grandes concentragdes de proteoglicanos, como olhos, rins, vasos
sanguineos e coracdo, manifestando doengas cardiovasculares, renais, além de associagdes com
sindromes mielodisplasicas, como o linfoma®234),

O primeiro relato descrito ocorreu em 1923, por Jaksh-Wartenhorst, chamada inicialmente de
policondropatia, quando um paciente com 32 anos iniciou um quadro de inflamagdo nas orelhas,
associada ao aparecimento de dor, edema e febre, com posterior obstru¢do do conduto auditivo externo
e deformidade do nariz em sela. Atualmente, o termo conhecido como PR foi dado em 1960, por Pearson
et al. ®, reconhecendo a doenga como uma condicdo inflamatéria de cartilagens ou ndo ®2,

Diante disso, a patogénese da doenga ndo é bem esclarecida, sendo que se presume que ha
influéncia de fatores genéticos envolvidos, associados a autoanticorpos contra as estruturas
cartilaginosas, além de alteracGes biomoleculares em citocinas e quimiocinas. O diagnéstico da doenca
costuma ser baseado em critérios clinicos definidos, no entanto, devido ao espectro de diferentes
fendtipos da doenga, ainda é um desafio na pratica médica ©.

Dessa forma, o objetivo desse artigo é demonstrar um relato de caso sobre a PR e realizar uma
revisdo de literatura sisttmica, dando um enfoque global sobre essa patologia, apresentando suas
possiveis etiologias, manifestacdes clinicas, diagnostico e 0 manejo dos pacientes afetados, além de

possiveis outras associagdes clinicas e progndstico.

METODOLOGIA

O presente artigo refere-se a um relato de caso clinico, acompanhado de revisdo de literatura,
com carater qualitativo, realizado de forma retrospectiva e observacional. Para a revisdo de literatura
foram utilizadas as seguintes palavras-chave: policondrite recidivante; doenca autoimune e seus

respectivos na lingua inglesa: Relapsing polychondritis e autoimmune disorder
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O trabalho foi desenvolvido por meio da coleta de dados de um caso clinico obtido em uma
Unidade Bésica de Saude de uma cidade catarinense, no primeiro semestre de 2021, sob o consentimento
e assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido, segundo Resolugdo 466/2012
CNS/CONEP, esse trabalho foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa da Universidade do Planalto
Catarinense sob o0 nimero de protocolo 47369521.0.0000.5368.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 36 anos, cor branca, secretaria, residente em uma cidade da serra
catarinense, tabagista, com transtorno de humor prévio em uso continuo de Escitalopram 20mg/dia.
Procura atendimento devido a historia de dor e sinais flogisticos em articulagdes metacarpofalangeanas
da méo esquerda e metatarsos bilateralmente; dor, edema e prurido em pavilhao auricular em lado direito
associados a perda da acuidade auditiva ipsilateral; xerostomia e prurido ocular, iniciados ha 6 meses.
A inflamacédo assume carater migratério, com duragdo minima de 24 horas e maxima de 6 dias em cada
local acometido. N&o apresenta rouquiddo ou altera¢Ges de origem vestibular, ocular, cardiovascular,
neuroldgica ou respiratéria. Ao exame fisico foram identificados artrite em metacarpofalangeanas de 1
ao 5 quirodactilos a esquerda, dor a palpagdo na manobra de squeeze em metatarsos e pavilhdo auricular
direito com calor, edema e rubor poupando o lobo. Foram solicitados laboratoriais e raio x de térax e,
também, realizada prescricao de Prednisona 20 mg/dia, para as crises dolorosas. Apds 3 meses a paciente
retorna com relato de manutencgdo das crises e exames evidenciando proteina C reativa 12,9 mg/dL
(Valor de Referéncia: inferior a 6 mg/dl), VHS 31 mm/h, FAN, fator reumatoide, anti-CCP, p-ANCA,
c-ANCA e sorologias ndo reagentes, exame qualitativo de urina demonstrando presenca de hemacias
5p/c sem dismorfismo. RX de térax ndo demonstrou alteracfes. Apds avaliacdo de histéria clinica e de
exames complementares e exclusdo dos principais diagndsticos diferenciais da PR, esta torna-se a
principal hipotese diagnostica para a paciente. Diante da refratariedade com o uso de glicocorticoide foi
prescrito tratamento com Metotrexate 2,5 mg 4 comprimidos via oral, uma vez por semana, acido félico
5 mg 1 comprimido via oral por semana e Celecoxibe 200 mg 1 comprimido de 12/12 horas para uso
durante as crises. Também foi solicitada ultrassonografia de vias urinarias para investigacdo de

hematuria microscépica evidenciada em exame qualitativo de urina.

DISCUSSAO

A PR ¢é uma doenca autoimune sistémica, de tecido cartiloginoso, que acomete principalmente
a faixa etaria entre 40 a 60 anos, com pico de incidéncia na quinta década de vida, sem predilecdo por
sexo ou grupo racial. Geralmente, com sobreposicao entre fatores de risco e outras doencas reumaticas

e autoimunes, com uma associa¢do significativa de doengca com o antigeno HLA-DR4. A PR inclui
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perda de coloragdo basofilica da matriz da cartilagem pericondral acompanhada por inflamacdo da
cartilagem, com presenca de células mononucleares perivasculares e células polimorfonucleares
infiltradas. Os condrdcitos tornam-se vacuolizados e necréticos e sdo substituidos por tecido fibroso .

Em um estudo realizado pela Universidade de Sdo Paulo, entre os anos de 1990 a 2016,
observou-se que doengas cardiovasculares (hipertensao arterial, insuficiéncia cardiaca), que podem estar
relacionados aos habitos de vida, como tabagismo; diabetes mellitus e obesidade estavam mais
relacionados a pacientes que continham PR do que os pacientes higidos, assim, correlacionando-se fator
tabagismo com a paciente descrita (8).

Nesse mesmo estudo, notou-se uma prevaléncia de alguns sintomas constitucionais, como febre,
fadiga, e alguns sinais e sintomas mais especificos da patologia em si, como condrite auricular (100%),
de perda auditiva condutiva (46%) com acometimento neurossensorial, disfuncéo vestibular (55,6%),
uveites (36,7%) em qualquer parte do olho ©,

A sobrevida da PR é de 74% em cinco anos e 55% em dez anos. Contudo, pacientes acometidos
por vasculite sistémica tem seus indices diminuidos para 45% em cinco anos. No entanto, quanto mais
precoce for realizado o diagndstico e iniciado o tratamento, melhor o prognéstico, uma vez que impede
que a doenca e o0s danos ao tecido cartilaginoso evoluam, ou tornem-se mais agressivos. Ainda assim,
existem algumas lesdes que sdo consideradas de pior progndstico, como: vasculites sistémicas, doenca
cardiaca valvular, glomerulonefrite, idade superior a 50 anos, anemia, deformidade do tipo “nariz em
sela” em jovens e comprometimento laringotraqueal ©.

A integridade prejudicada da estrutura cartilaginosa € um estimulo importante para a resposta
imune a esses componentes que estdo contidos em 6rgdos do sistema respiratdrio, nas estruturas oculares
e no sistema cardiovascular. Anticorpos especificos contra o colageno tipo Il, principalmente 1gG, foram
detectados no soro de 50% dos pacientes com PR. No entanto, deve-se observar que esses anticorpos
ndo sdo especificos para PR; e, também foram identificados na artrite reumatoide e séo direcionados
contra varios epitopos da molécula de colageno. Além disso, um fator que também contribui para a
patogénese é a imunidade humoral, indicada pelo achado de depésitos de imunoglobulina e
complemento na interface condro-fibrosa dos atrios afetados *°).

A apresentacdo inicial tende a ser insidiosa, com sintomas constitucionais como febre, perda de
peso, sudorese noturna, fadiga e linfonodomegalia, evoluindo com crise inflamatéria dolorosa aguda
seguida por remissdo espontanea, com duracdo variavel. LesGes articulares geralmente séo as primeiras
manifestacGes da PR com uma predominéncia de oligoartrite migratéria intermitente, mas de forma
inespecifica, podendo variar até em seu comportamento, conforme o paciente. Condrite e poliartrite sdo

as caracteristicas clinicas mais comuns da PR @9,
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Além de ser o acometimento mais frequente durante a doenca, a condrite auricular € a
manifestacdo inicial mais comum, somando um total de 39% dos pacientes, assim como 0 caso descrito.
Do acometimento geral a cartilagem nasal seria a segunda mais frequente com 54% dos casos, porém
ndo presente nesse caso. Ja as seguintes manifestacoes, artrite (52%) e inflamacéo ocular (51%), estavam
presentes na paciente citada ©®.

No entanto, como a inflamacdo do tecido cartilaginoso pode acometer varios segmentos
anatdémicos, a doenca frequentemente apresenta-se com evolugao natural bastante heterogénea. Além da
cartilagem da orelha, a PR pode acometer o nariz, a traqueia, os brénquios e vias respiratorias, olhos,
articulagdes, valvas cardiacas, pele e rins. O acometimento nasal pode gerar o “nariz em sela”. Ainda
comprometimento de vias aéreas inferiores pode resultar em prejuizos iniciais como rouquidéo, devido
a estenose, ou hipoxia em casos mais graves 2,

O diagnéstico da PR se baseia em caracteristicas clinicas, sendo que McAdam et al (1976)
trouxeram como critérios para o diagndstico a presenca de pelo menos trés dos seguintes itens: condrite
auricular bilateral; poliartrite inflamatoria soronegativa ndo-erosiva; condrite nasal; inflamagao ocular
(conjuntivite, ceratite, esclerite e/ou episclerite, uveite); condrite de trato respiratério (cartilagens
laringeas e/ou traqueais); e disfuncdo coclear e/ou vestibular (perda auditiva neurossensitiva, zumbido
e/ou vertigem). Salienta-se que € indispensével a confirmacao de um quadro histolégico compativel pela
bidpsia da cartilagem (principalmente em casos recentes, sem outras manifestacdes) *3).

Adiante, ndo existem achados laboratoriais especificos na PR, uma vez que o0s anticorpos
antinucleares e fator reumatoide costumam ser negativos e 0 complemento em niveis normais 2,

O tratamento de escolha deve ser realizado com glicocorticoides, usando doses varidveis de
forma individualizada e empirica, conforme a resposta ao tratamento e o grau de atividade da moléstia.
Com o objetivo de limitar os efeitos colaterais da corticoterapia ou como terapia adjuvante, outras drogas
como dapsona, colchicina, azatioprina, ciclofosfamida, clorambucil, micofenolato, metotrexato,
leflunomida e ciclosporina também tem sido testados e tem se mostrado benéficos 4.

A terapia da PR depende das formas individuais da doenca. As formas mais leves que afetam o
atrio ou artrite sdo tratadas com antiinflamatérios néo esteroidais e baixas doses de prednisona. As
formas graves da doenca, como comprometimento laringotraqueal ou ocular, comprometimento grave
da orelha e da cartilagem nasal, vasculite sistémica, aortite ou glomerulonefrite, requerem a
administracdo de prednisona na dose de 1 mg/kg/dia de massa corporal ou até mesmo pulso intravenoso

de Metilprednisona (19,
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CONCLUSAO

A PR é uma doenca rara, potencialmente grave e com quadro clinico tipico, sendo importante o
conhecimento de sua clinica a fim de evitar diagndsticos e tratamentos equivocados, além de possibilitar
o diagnostico precoce para reduzir o risco de a doenga gerar danos ao tecido cartilaginoso de maneira
mais invasiva. Chama-se atencdo as complicaces, principalmente em relacdo a obstrucdo de vias aéreas
e ao envolvimento cardiovascular progressivo que podem levar a desfechos fatais. Portanto, o
diagndstico precoce e o tratamento adequado reduzem a atividade da doenca e melhora a qualidade de
vida dos pacientes, com importante reducdo de danos a longo prazo.
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